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1.1. INTRODUCCION GENERAL Y OBJETO DE LA TESIS 
El drenaje venoso pulmonar an6malo total (OVPAT) es un 
defecto del desarrollo embrionario caracterizado por la ause~ 
cia de comunicaci6n entre las venas pu~monares y la auricula 
izquierda. En esta anomalia, las venas pulmonares est!n co-
nectadas con la auricula derecha (AD) ya sea de manera direc-
ta, o indirecta a trav~s de alguna de sus venas tributarias. 
En el DVPAT se produce una mezcla completa de todo el 
flujo venose sist~mico y el flujo venose pulmonar en la auri-
cula derecha. Por lo tanto, la presencia de una comunicaci6n a 
nivel auricular es obligada para poder sobrevivir con objeto 
de que !a sangre penetre en las cavidades izquierdas y pueda 
ser bombeada a la circulaci6n sist~mica. Esta comunicaci6n 
puede ser un foramen oval permeable o una verdadera comunica-
ci6n interauricular (CIA) • 
cuando el drenaje an6malo engloba a todas las venas 
pulmonares de ambos pulmones, se llama drenaje venose pulmo-
nar an6malo TOTAL. Cuando comprende una o mAs venas pulmona-
res, pero no todas, !a anomalia s~ llama drenaje venose pulm~ 
nar an6malo PARCIAL. Este estudio est! basado exclusivamente 
en casos de formas totales· de drenaje venose pulmonar an6malo. 
Hemos elegido el t~rmino "drenaje" por ser el m!s fre-
cuente en la terminologfa espafiola, sin entrar en la ~ol~mica 
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de si otros sin6nimos propuestos como retorno (1,2), desembo-
cadura (3) o conexi6n (4-7) -como tambi~n se conoce a esta 
anomalia- son m's anat6micos o fisiopatol6gicos. 
Cuando el retorno venose pulmonar an6malo es la finica 
malformaci6n presente se le conoce con el nombre de forma AIS 
LADA de DVPAT. En la forma C0~1PLICADA, otras anornalias intr~ 
cardiacas (excepto la comunicaci6n interauricular) est'n pre-
sentes como pu~den ser el ventriculo Onico, la doble salida 
del ventriculo derecho, la transposici6n de grandes arterias, 
comunicaci6n interventricular, tronco arterioso comOn, etc. 
La forma total de DVPAT fu~ descrita por primera vez 
por WILSON (8) en 1798 en un nifio de 7 dias con otros defec-
tos intracardiacos asociados (cor biloculare) . La forma ais-
lada fu~ publicada por Friedlowski (9) en 1868, perc hasta 
1950 no se describi6 el diagn6stico premorten de esta anoma-
11a, renlizado por Friedlich y col (10). En 1951 ~1uller (11) 
realiz6 una reparaci6n parcial de esta malformaci6n y en 
1956, Lewis y col (12) y Burroughs y Kirklin (13) realizaron 
con ~xito por primera vez la correci6n quirQraica completa de 
esta cardiopatfa. 
A partir de la d~cada de los 60 esta cardiopatia comie~ 
za a despertar un inter~s creciente (14,15) debido a la mejo-
r1a y perfeccionamiento de los M~todos de diagnostico cardio-
16gico. Con la introducci6n de las modernas t~cnicas quirOr-
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gicas, la d~cada de los 70 se puede considerar como la del 1£ 
tento de un ~ratarniento definitive (16) gracias al esfuerzo 
combinado de embri6logos, anatornistas, ped!atras; cardi6logos, 
anestesistas y enfermeras. 
El DVPAT representa, aproximadamente, el 1-2% de las 
cardiopat!as cong~nitas {1,~,17~19). Parece existir una inc! 
dencia ligerarnente mayor (1,4:1) en los varones que en las 
hembras (6,14). 
La historia natural de esta cardiopat!a ha demostrado 
que, sin tratamiento, mAs del 80% fallecen durante el primer 
afio de la vida (1,14,18,20-24) y son menos de un 10% los que 
pueden alcanzar la edad adulta. Igualmente, esbien conocido 
que la presencia de hipertensi6n arterial pulmonar constituye 
el factor pron6stico negative m~s importante {14,24,25). 
El estudio de esta tests se hizo con varios prop6sitos 
y estimulados por el hecho de que en el d1a de hoy la cirug!a 
card!aca infantil ha mejorado notablemente el curso desfavo-
rable de los pacientes con cardiopat!as cong~nitas. 
El DVPAT ocupa un lugar preferente en la lista de indi-
caciones quirGrgicas durante los primeros meses de la vida y 
es obvio,por lo tanto, que un diagn6stico precoz y correcto 
debe realizarse lo antes posible. 
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Debido a la rareza de esta cardiopat1a hemos pretendido 
hacer un estudio cl1nico cornpleto, incluyendo los hallazgos 
electrocardiogr!ficos, radiol6gicos, hemodin&micos, angiocar-
dioqr!ficos y quirurgicos de nuestro material que por su ele-
vada casu1stica permitiera sacar conclusiones ~obre la prese~ 
taci6n, evoluci6n, pron6stico e historia natural de esta car-
diopat1a. 
Se hace una revisi6n de las teor1as embrio16gicas que 
han tratado de explicar la g~nesis de esta anomal1a e igual-
rnente se revisan las diferentes clasificaciones anat6micas. 
Se trata de conocer cuales son los factores anat6micos 
y fisiopatol6gieos negatives que ensombrecen el pron6stico de 
esta cardiopat1a intentando confirrnar que la evoluci6n de los 
DVPAT infradiafragm!ticos y supradiafragrn!ticos es diferente. 
Igualrnente, si la presencia de obstrucci6n al retorno venoso 
pulmonar en el tipo supradiafragm!tico supone un pron6stico 
agravante. 
Se analizan las forrnas aisladas y cornplicadas de DVPAT 
tratando de dernostrar que en estas Gltimas son las malforma-
ciones card1acas asociadas las que juegan un papel fundamen-
tal en la fisiopatolog1a y hemodin!mica y, por lo tanto, la 
evoluci6n y la historia natural de las formas aisladas y de 
las forflas complicadas es diferente. 
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Del estudio comparative de los DVPAT durante los prime-
res meses de la vida y en la edad adulta, hemos tratado de r~ 
construir la historia natural de esta cardiopat!a que permita 
sentar la indicaci6n quirurgica en el momento mAs oportuno. 
Pretendemos conocer los resultados quirurgicos as! como 
la evoluci6n de los casos no sometidos a cirug!a, analizando 
las causas que pudieran influir en la muerte de los falleci-
dos: edad, tamafio de cavidades izquierdas, hipertensi6n arte-
rial pulmonar, obstrucc16n al retorno venoso pulmonar, etc. 
Se hace un an~lisis mor£o16gico y anat6mico detallado 
que incluye medidas del grosor de las paredes ventriculares 
as! como del tamafio de las cavidades y orificios auriculoven-
triculares para conocer cuales son las repercusiones anat6mi-
cas en esta entfdad. Se pretende de esta manera conocer si el 
tamafio de las cavidades izquierdas es normal o hipopl,sico 
-aspecto no determinado en esta cardiopat1a- ya que puede in 
fluir en los resultados quirurgicos. Tambi~n se intenta saber 
con este estudio si el tamafio de la CIA puede condicionar el 
tamafio del ventr!culo izquierdo y de esta manera si se puede 
o no justificar la atrioseptostom!a con cateter-bal6n de Ras-
hkind durante el estudio hemodinSmico. 
Basta la fecha todas las cardiopat!as cong~nitas se han 
estudiado solamente desde el punto de vista anat6mico y hemo-
7 
din!mico sin que existan estudios histol6gicos de estas enti-
dades. Por ello, hemos heche un estudio microsc6pico de nues-
tro material de necropsia con la hip6tesis de que posibles a! 
teraciones estructurales del coraz6n pudieran desempefiar un 
factor tan importante o m~s que las propias alteraciones heme 
din!micas y que podr!an justificar la mala evoluci6n de algu-
nos cases determinados as! como las causas de muerte no bien 
explicadas a pesar de una correcci6n quirGrgica bien realiza-
da. 
Antes de entrar en el an~lisis de nuestro material hemos 
creido conveniente hacer una revisi6n del desarrollo embriol6 
gico del sistema venose general, del seno venose y del siste-
ma venose pulmonar para poder comprender m~s facilmente las 
alteraciones anatomofuncionales de esta anomal!a. Igualmente, 
revisamos la clasificaci6n anatomoembriol6gica de los DVPAT, 
as! como la anatom!a y fisiopatolog!a. 
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1.2. BASES PARA EL ESTUDIO DE LOS DVPAT. EMBRIOLOGIA. ANATOMIA Y 
FISIOPATOLOGIA DE LOS DVPAT. 
1.2.1. Embriolog!a del sistema venoso general. 
El desarrollo de las grandes venas sist~micas es un pro-
ceso complejo y, adem~s de considerable importancia desde un 
punto de vista cl!nico. Hay pocos sistemas del cuerpo que 
est~n sujetos a tantas variaciones y anomal!as en su estado 
final de complete desarrollo. Generalmente, estas variacio-
nes y anomal!as son de poca importancia hemodinAmica y fun-
cional; sin embargo, su diagn6stico preciso es necesario no 
s6lo con vista a un diagn6stico angiocardiogr!fico completo 
sino tambi~n porque su olvido puede ocasionar complicacio-
nes, a veces desastrosas, cuando se intenta la correcci6n 
quir6rgica de anomal!as card!acas. 
En el embri6n muy joven, las venas principales se desa-
rrollan de un lecho plexiforme que, a manera de un cierto 
n6mero de canales, corren en una direcci6n longitudinal. 
En un embri6n de 4mm. (aproxim. 27 d!as) se pueden dis-
tinguir tres grupos principales de venas (Fig. 1): 1) El sis-
tema venose vitelino que consta de las venas vitelinas (u 
onfalomesent~ricas) derecha e izquierda y que transporta la 
sangre desde el saco ovular hasta el seno venoso. 2) El sis-
tema venoso umbilical que recoge la sangre de las vellosida-
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des cori6nicas (posteriormente la placenta} y la transporta, a 
trav~s de las venas umbilicales derecha e izquierda, basta 
el embri6n. Las venas umbilicales penetran en el seno veno-
se al lado de las venas vitelinas. 3) El sistema venose car-
dinal que es por complete intraembrionario. Las venas cardi-
nales anteriores drenan la regi6n craneal del embri6n. Las 
venas cardinales posteriores que discurren longitudinalmente 
enla porci6n dorsolateral del pliego urogenital drenan el 
cuerpo del embri6n, incluyendo los grandes mesonefros y tam-
bi~n, inicialmente, las extremidades anteriores. 
Las venas cardinales anterior y posterior se unen para 
formar las venas cardinales comunes, cortas, y que penetran 
en los cuernos sinusales derecho e izquierdo justo al lado 
de las venas umbilicales. 
Inmediatamente despu~s de la formaci6n de las venas car-
dinales posteriores, se desarrolla otro sistema venose, las 
venas subcardinales (derecha e izquierda) que discurren me-
dialmente por el pliegue urogenital. Su funci6n principal 
consiste en drenar el sistema urogenital del embri6n en des~ 
rrollo: al principia los mesonefros y las gonadas; posterioE 
mente los metanefros (rifiones), las gonadas y las gl~ndulas 
suprarrenales. Las venas subcardinales se vac!an cranealmen-
te en las venas cardinales posteriores. 
~-
Fig. 1: Ver texto. 
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En un embri6n de 10 mrn. de longitud. (Fig. 1) el siste-
ma venose cardinal es sim~trico e igualmente bien desarrella-
do bilateralmente. Las venas vitelinas, en la regi6n del se~ 
to transverse, se fragmentan en un plexo anastom6tico. De 
las partes de los vases principales que quedan entre el plexo 
y el sene venose (los canales hepatocard1acos), el izquierdo 
desaparece, perc el derecho se dilata enermemente y persiste 
como la porci6n posthep~tica de la vena cava inferior. 
Posteriormente, o casi al tiempe, la vena umbilical de-
recha desaparece, y la vena umbilical izquierda se conecta 
con el plexo venose vitelino, despu~s de lo cual su porci6n 
proximal tambi~n desaparece. Toda la sangre venosa umbilical 
entra ahora en el plexe (htgado) venose vitelino. Mediante 
la dilataci6n y confluencia de los canales del plexo entre sf 
se crea una via directa, el conducto venoso, entre la vena 
umbilical izquierda y el canal hepatocardface derecho. Esta 
vta permite que la mayor parte de la sangre venosa umbilical 
penetre directamente en la auricula derecha. 
Durante este estadfo, las venas subcardinales han ido 
ganando importancia y establecen numerosas anastomosis con 
las venas cardinales posteriores y entre sf (anastomosis in-
tersubcardinal). 
La vena subcardinal derecha se conecta con el canal he-
patocardfaco derecho mediante un plexo que se transforma r~P! 
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damente en un canal grande, la anastomosis subcardinohep~tica 
(segmento hep~tico de la vena cava inferior}. 
En este estadio en la regiOn caudal del embri6n, apare-
ce un nuevo sistema venoso, las venas sacrocardinales que di! 
curren rn~s dorsalmente que las venas cardinales posteriores 
donde desaguan. otras dos venas longitudinales pequefias, las 
venas caudales, ocupan una posiciOn m~s central y estSn cone£ 
tadas a las venas sacrocardinales mediante numerosas anastomo 
sis. 
En un embriOn de 14 mm. (Fig. 2) la vena cardinal pos-
terior izquierda empieza a disminuir y el cuerno izquierdo 
del seno venose, el futuro seno coronario, se ha atenuado. Al 
misrno tiempo, las venas subcardinales, sobre todo las del !a-
do derecho, y.laanastomosi~ subcardinohep~tica se dilatan con-
siderablemente y se convierten en los principales canales ve-
nosos para el corazOn. En este momenta, pierden sus conexio-
nes craneales con las venas cardinales posteriores. 
Las anastomosis intersubcardinales ganan cada vez mayor 
importancia en forma de pocos, pero grandes canales. En este 
estad1o se desarrollan anastomosis entre las venas subcardin! 
les y las sacrocardinales. Estas anastomosis sacrocardinosft£ 
cardinales se dilatan rSpidamente, mientras que las conexio-
nes entre las sacrocardinales y las cardinales posteriores 
Fig. 2: Ver texto. 




estAn interrumpidas. Entre la vena sacrocardinal derecha y 
la izquierda y las venas caudales, aparecen otras anastomosis. 
En este momenta, aparece un nuevo sistema venoso situa-
do dorsolateralmente en r~laci6n a la aorta, en forma de dos 
canales longitudinales, las venas supracardinales. Craneal-
mente drenan en la porci6n terminal de las venas cardinales 
posteriores y caudalmente se anastomosan con las venas subcar 
dinales. Drenan la pared torAcica a trav6s de las venas in-
tercostales reemolazando en esta funci6n a las venas cardina-
les posteriores. 
En un embri6n de 17 mm. (Fig. 2) las extremidades supe-
riores est~n drenadas por venas que desembocan en las venas 
cardinales anteriores. El cuerno izquierdo del seno venoso 
se ha atenuado mAs. 
Con la p~rdida de importancia de los mesonefros y la 
transferencia de la funci6n de las venas cardinales posterio-
res a las venas subcardinales, desaparecen las porciones pri~ 
cipales de las venas cardinales posteriores. E~entualmente, 
s6lo las porciones te~inales, mAs all~ de la uni6n con las 
venas supracardinales, persistirAn para formar el arco de la 
vena ~cigos en el lado derecho y una porci6n de la vena inter 
costal superior en el lado izquierdo. 
Las venas sacrocardinal derecha y subcardinales, junto 
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con la anastomosis subcardinal hep~tica y el canal hepatocar-
d!aco, se han convertido en las vias principales de drenaje 
para la parte inferior del cuerpo del embri6n. En el plexo 
anastom6tico se ha desarrollado un gran canal entre las venas 
sacrocardinales. Este constituir~ la parte proximal de la ve 
na il!aca comfin izquierda. La vena sacrocardinal izquierda 
pr6xirna a esta anastomosis y la anastomosis sacrocardinosub-
cardinal izquierda han empezado a menguar y eventualmente de-
saparecer~n como canal principal. 
En el embri6n de 24 rnm. (Fig. 3) aparece una anastomo-
sis entre las venas cardinales anteriores que se convertir! 
en el principal canal venoso de drenaje del lado izquierdo de 
la cabeza y de la extremidad superior izquierda: en el adulto 
se le conoce como la vena braquiocef!lica o innominada iz-
quierda. La vena cardinal comfin izquierda y la parte distal 
adyacente del cuerno sinusal izquierdo se atenaan cada vez 
m!s y ordinariarnente se atresian (ligamenta de la vena cava 
superior izquierda o ligamente de Marshall). La porci6n ter-
minal de la vena cardinal posterior izquierda proximal, y la 
parte de la vena cardinal anterior entre ella y la vena bra-
quiocef!lica izquierda se conservan en forma de un pequefio 
vasa, la vena·intercostal superior izquierda, que recibe la 
sangre de los espacios intercostales II y III. Un vaso simi-
lar en el lado derecho, la vena intercostal superior derecha, 
drena en la vena ~cigos. (El I espacio intercostal drena la 
sangre por ambos lados en la vena braquiocef~lica o en la 
vertebral). 
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Las venas intercostales derechas de la IV a la XI dre-
nan en la vena supracardinal derecha que junto con la porci6n 
terminal de la vena cardinal posterior forma la vena Scigos. 
Las venas intercostales izquierdas de la IV a la VII (u VIII) 
discurren por la porci6n correspondiente de la vena supracar-
dinal izquierda (vena hemi~cigos accesoria) que, a su vez, 
drena en la vena ~cigos por medio de una o m~s anastomosis. 
De una manera similar, las venas intercostales de la VIII (6 
IX) a la XI se unen a la porci6n caudal de la supracardinal 
izquierda o vena hemi~cigos. Las porciones de la vena supra-
cardinal izquierda entre la III y la IV y entre la VII y la 
VIII venas intercostales pueden estar interrurnpidas o no: las 
variaciones en esta regi6n son extraordinariamente frecuentes. 
A t~rrnino, la vena cava inferior se ha convertido en el 
-
canal venose principal de la parte inferior del cuerpo. (Fig. 
3). En su composici6n se puede distinguir una serie de seg-
rnentos que derivan de los diferentes sistemas venosos embrio-
narios: 
1) Segmento posthep!tico, derivado de la parte terminal 
de la vena vitelina derecha (canal hepatocard1aco) 
2) Segmento hep!tico: anastomosis subcardinohep4tica. 
3) Segmento renal: parte de la vena subcardinal derecha. 
4) Segmento prerrenal, derivado de la vena sacrocardi-
nal y anastomosis sacrocardinosubcardinal. 
Las partes persistentes de las venas subcardinales no 
~: Ver texto. 
Art. otrmlllc~IIZ<J:IR 1\rt. y V. 
""'"'" .... """"' 
--
II 
--- -- Ouctus --
---- V.porte 
--v_.....,..,.. 
~v_ --- llQdll. 
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incluidas en la vena cava inferior, se convierten en las ve-
nas gonadales (esperm!ticas u ov!ricas) y las venas suprarr~ 
nales. 
Despu~s del nacimiento, la vena umbilical izquierda y 
el conducto venose se obliteran y estSn representados des-
pu~s del nacimiento per el ligamento redondo del htgado y el 
ligamento venose. 
Teniendo en cuenta la complejidad del desarrollo de 
las venas sist~micas no.es ninguna sorpresa que las variacio 
nes y anomal1as sean muy frecuentes. 
1.2.2. Embriolog1a del seno venoso. 
El sistema cardiovascular en el embri6n de pocos somi-
tos es par y sim~trico. Mientras los tubos card1acos, dere-
cho e izquferdo, se fusionan tempranamente (alrededor del 
estadto de 4 somitos: 2 mm: ± 22 d!as) el sene venose rnanti! 
ne su condici6n de par durante rnucho tiempo. 
As!, en un embri6n de 4 mm, (30 somitos) se pueden di! 
tinguir en el seno venose tres porciones (Fig. 4-A): una ce~ 
tral e impar, llamada porci6n trasversa del seno, situada 
entre los orificios de entrada de las venas vitelinas y dos 
porciones laterales llamadas cuernos derecho e izquierdo del 
seno venose que reciben a las venas comunes cardinales y a 
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las umbilicales. 
Al principia, el seno venoso no est~ bien diferenciado 
de la auricula; es decir , hay una amplia comunicaci6n cen-
tralmente localizada entre las dos estructuras. Posterior-
mente, las porciones proximales de las venas umbilicales de-
saparecen pronto y el cuerno izquierdo y la porci6n trasver-
sa del seno venoso se van separando cada vez m~s del lado 
izquierdo de la auricula mediante el desarrollo de un profu~ 
do pliegue (Fig. 4-B). 
Debido al desarrollo de anastomosis entre las venas 
sist~micas derechas e izquierdas y al flujo preferencial de 
sangre que efectua la circulaci6n hacia el lado derecho del 
e~ri6n, el cuerno derecho del seno venose, la vena cardinal 
cornun derecha y la vena vitelina derecha adquieren mayor im-
portancia, rnientras que las misrnas estructuras del lado iz-
quierdo se reducen de tamano. En esos mementos, el cuerno 
sinusal derecho adquiere una posici6n m~s vertical y,queda 
incorporado en la auricula derecha. La comunicaci6n entre 
el seno venoso y la auricula est~ lirnitada ahora a este cueE 
no. La porci6n trasversa y la parte proximal del cuerno iz-
quierdo forman el seno coronario y la parte distal de dicho 
cuerno y la vena cardinal conGn izquierda normalmente se 
obliteran (ligamenta de ttarshall). Por ultimo, la porci6n 
proximal de la vena cardinal posterior derecha origina el 
arco de la vena ~cigos (Fig. 4-C y D). 




Fiq. 4: Vista posterior de los esquemas que ilustran el desarrollo del seno v~ 
noso en embriones de diferentes edades y en el recien nacido. A) Embrion del 
horizonte XII de Streeter (4 mm. de longitud). B) Embrion del horizonte XIII 
de Streeter (6 mm.). C) Embrion del horizonte XVII de Streeter (12 mm.). D) 
Recien nacido. Ver texto. 
Abreviaturas: CI = cuerno Izquierdo; CD • cuerno derecho; T c porcion transver 
sa; VCAI = vena cardinal anterior izquierda; VCAO = vena cardinal anterior de~ 
recha: VCPI • vena cardinal posterior izquierda; VCPD = vena cardinal posterior 
derecha; VCCI = vena cardinal comun izquierda; VOCD = vena cardinal comun dere 
cha; VVI = vena vitelina izquierda; VVD • vena vitelina derechar VUI = vena urn 
bilical izquierda; VUD = vena umbilical derecha; VPC = vena pulmohar comun: -
VPI • venas pulmonares izquierdas; VPD • venas pulmonares derechas; VCS = vena 
cava superior; VCI = vena cava inferior: AI = auricula izquierda; AD = auricu-
la derecha; PSA = pliegue sinoauricular. 
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En el lade derecho, el cuerno sinusal derecho cuando 
se incorpora a la auricula derecha se agranda principalmente 
en su di!metro vertical, es decir aumenta la distancia rela-
tiva entre la vena cardinal comGn (vena cava superior proxi-
mal) y la vena cava inferior. 
1.2.3. Embriolog1a del sistema venose pulrnonar. 
La revisi6n del desarrollo ernbriol6gico del sistema ve-
nose pulrnonar es un requisite imprescindible para poder in-
troductr las bases de una clasificaci6n ernbriol6gica de los 
DVPAT que permita cornprender las distintas situaciones anat6-
rnicas y fisiopato16gicas presentes en esta anomal1a. 
En el embri6n humane los primordios de los pulmones, 
de la laringe y del ~rbol traqueobronquial derivan de una di-
visi6n del intestine primitive. 
En el horizonte XII de Streeter (25-27.d1as: 3-5 rnm.) 
del embri6n humane aparece el esbozo de los pulmones como 
una evaginaci6n de la porci6n m~s caudal del piso de la fari~ 
ge primitiva: sus paredes son de origen endod~rmico. Oesde 
el principia elesbozo pulmonar est~ asociado con mes~nquima. 
A partir de ese mes~nquima circundante, se originan los angi£ 
blastos que m~s tarde forrnar~n los vasos sangu1neos del plexo 
pulmonar. 
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En los estad!os tempranos del desarrollo, los pulmones 
est~n rodeados por el plex? vascular del intestine, el plexo 
espl~cnico. Cuando el ernbri6n alcanza la edad del horizonte 
XIII de Streeter (27-29 dias; 4-6 mm.), con la progresiva di-
ferenciaci6n pulrnonar parte del plexo espl4cnico forma la 
red vascular pulmonar. Al mismo tiempo, en la pared dorsal 
de la mitad izquierda de la auricula comdn, aparece una eva-
ginaci6n endotelial que corresponde a la vena pulmonar comdn. 
En estos mementos, la red vascular pulmonar comparte las vtas 
de drenaje del plexo espl~cnico como son el sistema venoso ~ 
bilicovitelino y sistema cardinal, ya que no tiene canexi6n 
directa con el coraz6n. (Figs. 5-A y 6). 
En el horizonte XIV de Streeter (28-30 d1as~ 6-7 mm.) 
la vena pulmonar comdn se canaliza y conecta con el plexo PU! 
monar. Cuando el coraz6n alcanza la edad del horizonte XV de 
Streeter (30-32 dias; 7-8 rnrn.) la sangre venosa pulmonar pue-
de, en estos mementos, drenar directamente en la auricula iz-
quierda o indirectamente en el coraz6n·a trav's de las cone-
xiones venosas prirnitivas. (Figs. 5-B y 6). Posteriormente, 
en el lapso entre los horizontes XVI {31 + 1 dta) y XVII de 
Streeter (37 ~ 1 d1a) las conexiones venosas pulmonares prim! 
tivas desaparecen (Fig. 5-C y 6). 
Finalmente, la vena pulmonar com6n, que es una estruc-
tura anat6rnica transitoria, por medio de un proceso de creci-








Fig. 5-A: Desarrollo del sistema venoso pulmonar. En estad!os tempranos el 
plexo esplacnico drena los esbozos pulmonares. El primitive lecho vascular 
pulmonar no tiene conexion directa con el corazon y comparte las v!as de dre 
naje del plexo esplacnico: sistema venoso cardinal y umbilicovitelino. Ver-
texto. 
VPC = vena pulmonar comun; AC = aur!cula comun; VP ventr!culo primitive. 
B 
Fig. 5-B: Desarrollo del sistema venose pulmonar. La vena pul~nar comGn, or! 
qinada como una evaqinaci6n desde la auricula izquierda, establece comunica-
ci6n con el plexo esplacnico y a partir de este momenta del desarrollo, la san 
gre venosa pulmonar puede drenar dlrectamente a la auricula izquierda o indi--
rectamente al corazon a traves de las conexiones venosas primitivas. Ver tex-
to. 
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Fig. 5-C: Desarrollo del sistema venose pulmonar. Esquema que ilustra como en 
estadios mas posteriores del desarrollo desaparecen las conexiones venosas pr! 
mitivas. Ver texto. 
VPC = vena pulmonar comun; AI = auricula izquierda; VI = ventriculo izquierdo. 
D 
Fig. 5-D: Desarrollo del sistema venoso pulmonar. En estadios finales y por 
medio del crecimiento diferencial de la auricula izquierda, la vena pulmonar 
comun desaparece como estructura anatomica y cada vena pulmonar es incorpora 
da individualmente en la auricula izquierda. Ver texto. -













Fig. 6: Esquema que ilustra el desarrollo del sistema venoso pulmonar. Ver 
texto. 
VPC ~ vena pulmonar comun; AC e auricula comun; VP = ventr!culo primitivo: 
AI = auricula izquierda; VI = ventr!culo izquierdo. 
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da, adaptando una ~ltima estructura y disposici6n anat6mica 
en la que las cuatro venas pulmonares drenan separada y di-
rectamente ala auricula izquierda (Fig. 5-D y 6). 
Un desarrollo imperfecto de la vena pulmonar comGn pr2 
porciona las bases embriol6gicas de la mayor1a de las anoma-
11as de las venas pulmonares. 
La atresia de la vena pulmonar comGn con la consiguie~ 
te obliteraci6n de su luz proporciona una embriog~nesis eo-
man a algunas de las anomal1as de las venas pulmonares. 
En el desarrollo embriol6gico de la vena pulmonar co-
m~n pueden ocurrir las siguientes aberraciones de desarrollo 
que pueden servir para explicar y clasificar estas anomalias: 
I) Atresia (temprana) de la vena pulmonar comGn mien-
tras est~n presentes todavta las conexiones venosas 
sist~mico-pulmonares (Fig. 7). 
A) Drenaje venose pulmonar an6malo parcial. 
B) Drenaje venose pulmonar an6malo total. 
1) Sin obstrucc16n venosa pulmonar. 
2) Con obstrucc16n venosa pulmonar. 
II) Atresia (tard!a) de la vena pulmonar comfin despu~s 
de que las conexiones venosas pulmonares-sist~micas 
se hayan cerrado (Fig. 8). 
A) Atresia de la vena pulmonar comfin. 
III) Estenosis de !a vena pulmonar comGn (Fig. 9) 
A) Cor Triatriatum. 
' 
~~ Bases embriologicas de los drenajes venosos pulmonares anomalos. El 
dibujo de la izquierda ilustre como la vena pulmonar comun se ha unido a la au 
r{cula izquierda, pero persistiendo todavia las conexiones venosas primitivas~ 
Si en este momento ocurre una arteria de la vena pulmonar comun, la sangre del 
lecho vascular pulmonar no puede drenar directamente en la auricula izquierda. 
De esta manera, una o mas de una de las conexiones venosas primitivas pueden 
persistir y recibir la sangre de todas las venas pulmonares (arriba y derecha). 
Si lo que ocurre es solamente una atresia de una rama mayor de la vena pulmo-
nar comun, se origina un drenaje venoso pulmonar anomalo (abajo y derecha). 





Fig. 8: Bases embrio!Ogicas de la atresia de la vena pulmonar comun. A la i~­
quierda, la vena pulmonar comun {VPC) se ha unido a la auricula i~quierda (AI) 
y las conexiones venosas primitivas han desaparecido. Si la vena pulmonar co-
mun se atresia en estos momentos, las vias de drenaje del !echo vascular pulmo 
nar desaparecen (centro). Se origina as1 una atresia de la vena pulmonar co--
mun y las venas pulmonares terminan en un fondo de saco que no tiene conexion 
con la auricula izquierda ni con los sistemas venosos -(derecha) . • 
w 
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Fig. 9: Esquema de las bases embriol6gicas del cor triatriatum. A la izquier-
da, la vena pulmonar comun (VPC) se ha unido a la auricula izquierda (AI) y 
las conexiones venosas primdtivas han desaparecido. Si en estos mementos ocu-
rre una estenosis de la VPC, el retorno venoso pulmonar tiene que drenar en la 
AI a traves del estrechamiento resultante (centro). La VPC se dilata posterior 
mente y. forma la auricula accesoria o tercera auricula (derecha). -
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IV} Reabsorci6n anormal de la vena pulmonar comdn en la 
auricula izquierda. 
A) Estenosis individual de las venas pulmonares. 
B) Ndmero anormal de venas pulmonares. 
1.2.4. Clasificaci6n anatomo-ernbriol6gica de los DVPAT. 
En las etapas m~s tempranas del desarrollo embrionario 
el plexo venoso pulmonar drena hacia el sistema venoso de 
las cardinales as! como al sistema venoso umbilico-vitelino. 
Por lo tanto, las primeras conexiones se establecen con los 
primordios venosos que darAn origen a la vena cava superior, 
a la vena ~cigos, al seno coronario, a la vena innominada i~ 
quierda, a la vena cava izquierda, a la vena porta, a las ve 
nas g~stricas y pancreAticas, al ductus venoso y a la vena 
cava inferior. As! pues, los esbozos pulmonares y su red 
vascular no conectan directamente con el coraz6n sino indi-
rectamente a trav~s de dichas venas (26-28). 
Las conexiones permanentes y normales de las venas pu! 
monares con el coraz6n, son las que se establecen entre el 
plexo pulmonar primitive y la auricula izquierda por interme 
diode la vena pulmonar coman (29). 
Estes hechos constituyen la base embriol6gica para ex-
plicar los diversos tipos de desembocadura an6mala de las V! 
nas pulrnonares. Estas pueden desernbocar directamente a la 
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auricula derecha, al sistema venoso cardinal izguierdo, o al 
sistema venoso umbilico-vitelino. La desembocadura an6mala 
puede utilizar m~s de un sistema venoso, dando origen a una 
desembocadura de tipo mixto. 
La desembocadura parcial de las venas pulmonares- unas 
en la auricula izquierda y otras en los sistemas venosos ca£ 
dinales y/o umbilicovitelinos- se originan por la persisten-
cia del patr6n hemodin~ico embrionario que normalmente exis 
te durante el horizonte XV Streeter, es decir cuando el ple-
xo venoso pulmonar conecta con la vena pulmonar com6n y co-
mienzan a perderse sus primeras conexiones con el plexo veno 
so espl~cnico y con el sistema de las venas ca.rdinales. 
Desde el punto de vista anatomoembriol6gico y teniendo 
en cuenta el desarrollo embrionario anteriorrnente expuesto, 
pueden existir los siguientes tipos de DVPAT: 
I) Drenaje an6malo de las venas pulrnonares en la auricula 
derecha. 
Existen tres mecanismos o teorias diferentes que pue-
den explicar este tipo de conexi6n anomala (3). 
En el prirnero, la vena pulrnonar com6n se origina en un 
sitio ect6pico, a la derecha del tabique interauricular como 
una evaginaci6n de la pared posterosuperior de la auricula 
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derecha (Fig. 10-A). 
En el sequndo mecanisme o teoria, la vena pulmonar eo-
man se origina en su sitio normal pero queda dentro del terr! 
torio de la AD debido a una malposici6n del complejo septal 
interauricular {30), el cual al formarse ala izquierda de su 
sitio normal determina la conexi6n an6mala (Fig. 10-B). Ambos 
mecanisrnos anormales ocurrir1an durante los horizontes XII y 
XIII de Streeter. 
En el tercer mecanisme, debido a la agenesia de la vena 
pulmonar comun, se mantendrian funcionantes los canales veno-
sos que comunican al plexo venose pulmonar con la vena cardi-
nal comun derecha, la cual forma parte del cuerno derecho del 
sene venoso que se incorpora a la auricula derecha llevando 
consigo a las conexiones venosas cardinales pulmonares. En 
esta forma las venas pulmonares quedan conectadas a la por-
ci6n sinusal de la auricula derecha (Fig. 10-C). 
II) Orenaje an6malo de las venas pulmonares en el sistema ve-
nose cardinal derecho. (Cayado de la vena 4cigos, vena 
cava superior.) 
En esta variedad de drenaje como consecuencia de la 
agenesia de la vena pulmonar comun {26) se desarrollan las 
conexiones que unen el extreme m~s cef~lico de la vena cardi-
nal posterior derecha con el plexo pulmonar y las venas pul-
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Fig. 10: Dibujos que muestran las hipotesis embriologicas posibles que pueden 
originar un drenaje anomalo de las venas pulmonares en la auricula derecha 
(vista posterior). A) Desarrollo anormal de la vena pulmonar comun en la au-
ricula derecha. B) La vena pulmonar comun se desarrolla en su sitio normal, 
pero existe un desarrollo an6malo del tabique interauricular (linea gruesa) 
desplazado hacia la izquierda en relacion a su posici6n normal (linea puntea-
da). C) Debido ala agenesia de la vena pulmonar se desarrollan las conexio-
nes entre el plexo venose pulmonar y el cuerno derecho del seno venose que al 
incorporarse a la auricula derecha lleva consigo a las venas pulmonares. 
AD = auricula derecha~ AI = auricula izquierda; VPC = vena pulmonar comun~ 
VCS ~ vena cava superior~ VCI = vena cava inferior; VInn e vena innominada; 
VA vena azigos; SC = seno coronario: VP = venas pulmonares; Ao = aorta; 
AP = arteria pulmonar. 
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monares conectan con el cayado de la vena ~cigos (Fig. 11-A). 
Si las venas pulmonares desembocan en el sistema de la 
vena ~cigos caudalmente con respecto al cavado de dicha vena, 
las conexiones que en este caso se han desarrollado son las 
que unen el plexo venose pul~onar con el sistema de las venas 
supracardinales. 
Cuando se desarrollan los comunicaciones venosas cardi-
nales-pulmonares que conectan a las venas cardinales anterior 
y comrtn derechas con el plexo pulmonar, se origina el DVPAT a 
1a vena cava superior (Fig. 11-B). 
III) Drenaje an6malo de la venas pulmonares en el sistema ve-
soso cardinal comrtn izquierdo. (Vena cava superior iz-
quierda, seno coronario, vena innominada izquierda). 
Este tipo de desembocadura se puede hacer en la vena 
H 
cava superior izquierda persistante, en el seno coronario o 1: 
b 
en la vena tnnominada izquierda a trav~s de la vena cava su-
perior izquierda. 
Si la agenesia o atrofia de la vena pulrnonar comQn ocu-
rre (26), las conexiones venosas pulmonares~cardinales pueden 
realizarse con cualquiera de las tres estructuras mencionadas. 
Cuando la conexi6n se localtza en la porci6n proximal del 
cuerno izquierdo del seno venose y se atrofia se porci6n dis-
VPO 
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Fig. 11: Dibujos que muestran la desembocadura anomala de las venas pulmonares 
en el sistema venose cardinal derecho (vista posterior) . A) Drenaje anomalo 
de las venas pulmonares en la vena azigos. B) Drenaje anomalo de las venas 
pulmonares en la vena cava superior. 
VCS e vena cava superior: VA e vena aziga~ VInn = vena innominada: VPI ~ venas 
pulmonares izquierdas: VPD = venas pulmonares derechas: AI = auricula izquier-
da; AD = auricula derecha; SC ~ seno coronario; VCI = vena cava inferior; Ao = 
aorta: AP = arteria pulmonar. 
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tal, el drenaje se efectua en el seno coronario, ya que ~ste 
se origina en la porci6n proximal del cuerno izquierdo del 
seno venose (Fig. 12-A). 
Puede ocurrir que dichas conexiones se hagan en el ex-
trema distal del cuerno izquierdo, lo que determina que di-
cha porci6n no se atrofie; en este caso las venas pulmonares 
desembocar~n en la vena cava superior izquierda persistente 
que se continua con el sene coronario (Fig. 12-B). Si en 
esta misma situaci6n se atrofiara la parte del cuerno iz-
quierdo comprendida entre lo que ser~ el seno coronario y el 
sitio de la desembocadura an6mal~, las venas pulmonares y la 
pequefia vena cava superior izquierda persistente formar~n un 
tronco dnico que ascender!a una corta distancia y luego se 
arquear!a a la derecha uni~~dose a la vena innominada que a 
su vez se continuaria con la vena cava superior derecha 
{Fig. 12-C). Para otros autores se describe esta malforma-
ci6n como desembocadura an6mala de las venas pulmonares a 
la vena innominada izquierda aunque, en rigor, el sitio de 
la desembocadura se hace en el territorio de la vena cava 
superior izquierda, la cual mantiene continuidad con la ve-
na innominada. 
IV) Drenaje an6malo de las venas pulmonares al sistema veno-
se vitelino. (Infradiafragm~ticos: vena cava inferior, 
vena porta, vena suprahep4tica, ductus venose etc.) 
Como consecuencia de la agenesia de la vena pulmonar 
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Fig. 12: Dibujos que muestran los sitios de drenaje anomalo de las venas pulmo 
nares en el sistema venose cardinal izquierdo (vista posterior) . A) En sene -
coronario. B) En vena cava superior izquierda persistente. C) En vena innomi 
nada. 
VCSI = vena cava superior izquierda; VCSD = vena cava superior derecha. Resto 
de abreviaturas como en las figuras 10 y 11. 
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coman y de la atrofia de las conexiones pulmonares-cardina-
les, el plexo pulmonar desarrolla sus conexiones con el re~ 
to del plexo espl~cnico (26). Estos canales sig~en un tra-
yecto caudal, acompafian al es6fago, atraviesan el diafragma 
y comunican con el sistema venoso de la porta, ya sea direc 
tamente o por intermedio del ductus venose o de la vena g~~ 
trica. Tambi~n, pueden desembocar en la vena cava inferior. 
(Fig. 13). 
V) Drenaje an6malo de las venas pulmonares de tipo mixto. 
Te6ricamente pueden existir todas las combinacion~s 
entre los diferentes sitios de DVPAT (vena cava superior, 
vena cava inferior, auricula derecha, vena innominada, seno 
coronario, etc.). 
1.2.5. Anatom!a de los DVPAT. Clasificaciones. 
Desde el punto de vista anat6mico se han propuesto n~ 
merosas clasificaciones sobre los DVPAT. Darling y col (31) 
dependiendo del nivel en que se haga la conexi6n an6mala 




IV. Mixtos (conexi6n an6mala en m~s de un nivel). 
Fig. 13: Dibujo que muestra la desembocadura de las venas pulmonares en el si~ 
tema venoso umbilicovitelino: vena cava inferior, vena porta, venas suprahepa-
ticas (vista posterior). 
Abreviaturas como en las figuras 10, 11 y 12. 
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Smith y col (32) propusieron una clasificaci6n simpli-
ficada y los agrupan exclusivaMente en dos tipos: 
I. Supradiafragm!ticos (sin obstrucci6n al retorno 
venose) 
II. Infradiafragm~ticos (con obstrucc16n al retorno 
venose) 
Borroughs y Edl-lards (14) sugirieron una clasificaei6n 
basada exclusivarnente en la longitud del canal an6malo se-
gGn fuera largo, rnediano o corte. 
Finalmente, otros prefieren emplear la clasif'icaci6n 
embrio16gica y anat6rnica propuesto por Nei11(26): 
I. Drenaje a la auricula derecha. 
II. Orenaje al sistema cardinal comGn derecho (vena ca 
va superior, ve~a Acigo~). 
III.Drenaje al sistema cardinal corndn izquierdo (vena 
innominada izquierda, seno coronario). 
IV. Orenaje al sistema umbilicovitelino (vena porta, 
ductus venose) . 
El examen de las piezas anat6micas con esta anomal!a 
muestra varies hallazgos comunes independientemente del lu-
gar de la conexi6n an6mala como son la dilataci6n e hipertr£ 
f!a de la AD y del ventr!culo derecho (VD) y la dilataci6n 
de la arteria pulmonar (AP). Por el contrario, la auricula 
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izquierda (AI) y el ventr!culo izquierdo (VI} son relativa-
mente pequeii.os e incluso pueden ser hipopl!sicos cornparados 
con las cavidades derechas. En algunos casos, corno verernos 
en nuestros hallazgos y discusi6n, las cavidades izquierdas 
pueden ser normales o estar s61o muy ligeramente disminui-
das de tamafio. Adem~s de estos hallazgos cornunes hay otros 
que varian de acuerdo con el sitio de·la conexi6n an6mala. 
A continuaci6n vamos a analizar los rasgos anat6micos 
m!s caracter!sticos en cada tipo de DVPAT. Para ello hemos 
preferido agruparlos de acuerdo con la clasificaci6n propue~ 
ta por Darling (31) por considerarla la m~s completa desde 
el punto de vista anat6mico·y por ser, junto con la anatomo-
embri6logica de Neill (26) , la m~s difundida en el Ambito 
cardiol6gico. 
Supracard!acos: En este tipo, generalrnente, las estructuras 
que reciben las venas pul~onares an6malas son la vena innorni 
nada y la vena cava superior (VCS). El DVPAT ala innomina-
da es 3-4 veces m~s·frecuente (4) que ala VCS. Entre los 
casos publicados en la literatura el drenaje a la innorninada 
es el mAs frecuente (14). Aproximadamente, el 85-90% de los 
DVPAT son supradiafragm~ticos (4). 
En el DVPAT a la innorninada, el trayecto anat6rnico de 
la via venosa pulrnonar an6mala es constante en casi todos 
los casos. Las dos venas pulmonares derechas convergen en 
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un canal com~n que se dirige hacia la izquierda para unirse 
a las venas pulmonares izquierdas y formar una anica vena 
pulmonar coman situada posteriormente ala AI (Fig. 14). 
Este colector comdn se dirige bacia arriba -a la izquierda 
del mediastina- y se situa anteriormente a la arteria pulm~ 
nar principal izquierda, al bronquio principal izquierdo y 
al arco a6rtico. Esta vena vertical desemboca finalmente en 
una dilatada vena innominada izquierda pr6ximo a su origen 
desde la yugular y subclavia izquierdas. La vena innominada 
izquierda se une luego a la VCS de manera normal. t1enos fre 
cuentemente la vena vertical pasa entre la arteria pulmonar 
izquierda y el bronquio principal izquierdo, originando es-. 
tas estructuras una obstrucci6n extr!nseca al retorno venoso 
pulmonar (33). 
La terminolog!a de la vena pulmonar cornan hasta su de-
sembocadura en la vena innominada es confusa y ha sido llam~ 
da vena cava superior izquierda persistente o vena vertical. 
El uso del t~rmino vena cava superior izquierda es correcto 
cuando se reconocen hallazgos de esta estructura como son: 
recibir la vena hemi~cigos, conexi6n con el seno coronario o 
conexi6n con la AI cuando el seno coronario est~ ausente. Co 
mo en la mayor1a de los casos ninguna de estas estructuras 
est~ presente, el termtno mAs correcto es el de vena verti-
cal. 
Cuando el DVPAT ocurre en la VCS,una vena pulmonar co-
Fig. 14: DVPAT a la vena innominada. Ver texto. 
VPD = venas pulmonares derechas: VPJ c venas pulmonares iZquierdas: VPC e vena 
pulmonar comun: VV = vena vertical: VInn = vena innominada; VCS = vena cava su 
perior: VCI =vena cava inferior; SC = seno coronario: AD~ auricula deracha;-
AI = auricula izquierda; VD = ventr!culo derecho; VI = ventriculo izquierdo. 
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man se forma similarmente detr~s de la AI. Este colector 
comun asciende posteriormente y hacia la derecha, pasando 
anteriormente al h1leo del pulm6n derecho y desembocando 
generalmente en la parte posterior de la VCS. En cases mucho 
m~s raros el tronco venose pulmonar an6malo desemboca en la 
vena ~cigos. 
Cardiacos: En este segundo tipo las venas pulmonares dese~­
bocan directamente en la auricula derecha o en el seno coro 
nario, siendo esta ultima localizaci6n la mAs frecuente de 
los dos (4). 
En el DVPAT a la AD las venas pulmonares de los dos 
pulmones forman una vena pulmonar comun que desemboca gene-
ralmente en la cara posteroinferior de la AD: en algunos C! 
sos las venas pulmona~es pueden incorporarse separadarnente 
en la cavidad auricular (Fig. 15). La estenosis en el lu-
gar de la desembocadura es rara en estes cases. 
En el DVPAT al seno coronario (Fig. 16), la vena pul-
rnonar comun estA situada dentro del pericardia y desemboca 
en el seno coronario a nivel del surco auriculoventricular. 
Cuando el sene coronario sigue su trayecto normal hacia la 
AD, el orificio del seno coronario estA normalmente situado 
entre los orificios de la vena cava inferior y de la v~lvula 
tricGspide. El seno coronario forma pared cornun con la auri-
cula izquierda en la mayor parte de su longitud. La esteno-
sis en la uni6n de la vena pulmonar com6n con el seno corona 
i' 
vcs 
Fig. 15: DVPAT a la auricula derecha. Ver texto. Abreviaturas como en la fi-
gura anterior. 
• 
Fig. 16: DVPAT al seno coronario. Ver texto. Abreviaturas como en la fiqura 
14. 
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rio o dentro del sene coronario es muy rara. 
Infracardiacos: Este tipo es el menos frecuente. Todas las 
venas pulmonares de los dos pulmones forman un tronco comun 
inmediatamente detr~s de la auricula izquierda. La vena pu! 
monar comun se dirige hacia abajo por delante del es6fago, 
atraviesa el diafragma a trav~s del hiato esof~gico para ter 
minar drenando en el sistema venose portal (Fig. 17). 
Lo m~s frecuente es la desembocadura de la vena pulmo-
nar comun en la vena porta o en alguna de sus tributarias C£ 
mo la g~strica, la espl~nica o las venas mesent~ricas supe-
riores. Menos frecuente es el drenaje en el ductus venose o 
en una de las venas hep~ticas (4,6). La conexi6n de las ve-
nas pulmonares en la vena cava inferior es extraordinariame~ 
te rara (4,34,35). 
Mixtos: Este tipo de drenaje an6malo es la combinaci6n de 
alguno de los tres anteriores. Las venas pulmonares de un 
pulm6n pueden drenar en un nivel y las del otro pulm6n en 
otro. 
Localizaci6n anat6mica de la obstrucci6n al drenaje venose 
pulmonar. 
La presencia de obstrucci6n al retorno venoso pulmonar 








Fig. 17: DVPAT al sistema porta. Ver texto. 
PI y PD = venas porta izqu.ierda y derecha 1 HD y HI .. venas hepaticas derecha e 
izquierdaJ DV = ductus venoso; VE .. vena espl~nica; VMS • vena mesent~rica su-
perior. Resto de abreviaturas como en la fi9ura 14. 
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de los cases con OVPAT. 
Las localizaciones m~s frecuentes de obstrucci6n son 
las siguientes: 
a) Obstrucci6n en el travecto venose an6malo. 
La permeabilidad y eficacia del trayecto venoso an6malo para 
permitir una salida de la sangre sin obstSculos desde las ve 
nas pulmonares depende fundamentalmente de la resistencia 
opuesta por este canal. 
El aumento de resistencia en un vaso est~ relacionado 
primariamente con su di~metro y su longitud. Sin embargo, 
en el OVPAT la longitud del trayecto an6malo probablemente 
es de una importancia secundaria ya que tanto en los DVPAT a 
la innominada como en los infradiafragm~ticos el trayecto 
an6malo es de longitud similar y sin embargo, la obstrucci6n 
es muy rara en los primeros y ocurre siempre en los segundos. 
As1 pues, la obstrucci6n en la vena pulmonar coman es-
t~ relacionada con factores que producen estrechamiento de 
este canal. Cambios intr1nsecos en la pared del vase an6ma-
lo pueden ocurrir con frecuencia (36) as1 como tambi~n una 
compresi6n extr!nseca puede oriqinar un estrecharniento del 
trayecto an6malo. 
La obstrucci6n est~ casi siernpre presente en los drena 
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jes infradiafragm~ticos y puede ser debida a la combinaci6n 
de varios factores como son: cornpresi6n de la vena pulmonar 
com6n en el hiato esof~gico al atravesar el diafragma (37): 
luz estrecha del ductus venoso en caso de drenaje an6malo 
en esta estructura (4,38)1 estrechamientos o compresiones 
localizados en los lugares de conexi6n con los vasos infra-
diafragm~ticos (39). Finalrnente, cuando la conexi6n an6mala 
ocurre en la vena porta o en una de sus ramas tributarias 
los sinusoides hep!ticos originan un aumento de resistencia 
al retorno venoso pulmonar (40). 
Aunque m~s raramente, la obstrucci6n tambi~n puede 
ocurrir en los drenajes supracard!acos bien por compresi6n 
localizada o estrecharniento difuso del trayecto venoso an6-
malo (35) o bien por trayecto anormal de la vena vertical 
izquierda pasando por detr~s de la arteria pulrnonar izquie~ 
da de tal rnanera que el tronco venoso an6malo queda compri-
mido entre la arteria pulmonar izquierda por delante y el 
bronquio principal izquierdo por detr!s (33,41) •. 
b) Obstrucci6n a nivel de la comunicaci6n interauricu-
lar. 
Hoy d!a se discute todav!a si una CIA restrictiva por 
un defecto septal interauricular pequefio puede originar o no 
obstrucci6n al retorno venoso. Algunos autores como ~hs 
y Edwards (14) relacionan la mayor supervivencia en algunos 
casos de DVPAT con el tamafio de la CIA. Es decir, los pa-
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cientes con CIA amplia sobreviven rn~s que los que tienen de-
fectos interauriculares pequefios. 
Nosotros analizamos ampliamente este apartado en 
nuestros hallazgos anat6micos y en nuestra discusi6n ya que 
pensamos que una CIA pequef\.a no s6lo modifica la fisiopatol_£ 
g1a de esta anomal1a, sino que adem~s ruede ser una de las 
causas que explique la pequefiez o hipoplasia de las cavida-
des izquierdas en algunos cases de DVPAT y justificar, por 
lo tanto, la atrioseptostomia con cateter-ba16n durante el 
estudio hemodin!mico. 
1.2.6. Fisiopatolog!a de los DVPAT. 
En el DVPAT la auricula derecha recibe todo el re-
torno venose del coraz6n: el de las venas cavas que tiene un 
bajo contenido de ox!geno y el flujo venose pulrnonar con un 
alto contenido de ox!geno. 
Los rasgos fisiopatol6gicos fundamentales dependen 
de la distribuci6n de la sangre venosa mezclada que proviene 
de los circuitos pulmonar y sist~mico. La sangre s6lo puede 
pasar a la AI a trav~s de un fo~ oval permeable o de una 
verdadera CIA. Por lo tanto, el tamafio del defecto septal 
interauricular tiene una importancia relevante en esta dis-
tribuci6n. 
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Cuando existe un fOr~ oval permeable o una CIA 
pequena la sangre que pasa a la AI es limitada y el gasto 
card1aco correspondiente est~ disminuido. Esta es la causa 
m~s probable que explique la pequei!ez o hipoplasia de las 
cavidades izquierdas en esta anomal·ta. Una elevaci6n en la 
presi6n de la AD se origina entonces en un intento de compe~ 
sar el estado de bajo gasto card1aco, pero produce por otro 
lado una elevaci6n de la presi6n venosa pulmonar con las co~ 
siguientes alteraciones hernodin!micas secundarias a la obs-
trucci6n alretorno venoso pulmona~. 
Por el contrario, la presencia de una CIA grande 
permite la libre comunicaci6n entre las dos aur1culas. En 
estas circun.stancias, la distribuci6n de la sangre venosa 
mezclada depende fundamentalmente de las resistencias irnpue~ 
tas por el circuito pulmonar y sist6mico. 
Cuando las resistencias vasculares pulmonares son 
bajas el flujo sangutneo pulmonar es alto, mientras que si 
las resistencias pulmonares est!n moderada o importantemen-
te elevadas,el flujo pulmonar es bajo. As1 pues, la variable 
m~s irnportante es el estado del lecho vascular pulmonar el 
cual depende inicialmente de la presencia o ausencia de obs-
trucci6n venosa pulmonar. 
Desde el punto de vista fisiopatol6gico, la evolu-
ci6n de los DVPAT depende principalmente de la presencia o 
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ausencia de obstrucci6n al retorno venose pulrnonar. 
DVPAT sin obstrucci6n al retorno venose pulmonar: Al 
nacimiento, la distribuci6n del flujq sanguineo en el cir-
cuito pulmonar y sist~~ico es aproximadamente igual, ya 
que las resistencias en los dos lechos vasculares son si-
rnilares. 
En las prtmeras semanas de la vida y con la rnadura-
cf6n del lecho vascular pulmonar se origina una importante 
dfsrninuci6n de las resistencias 'Pulmonares aumentando con-
siderablemente el flujo sanguineo pulmonar que generalmen-
te es de tres a cinco veces mayor que el sist~mico. 
En ausencia de una CIA pequefia o de insuficiencia 
card!aca, el flujo sist~mico es generalmente normal. La 
saturaci6n en la AD puede ser del 90% o mayor ya que reci-
be, por lo menos, de tres a cinco partes de sangre oxigen~ 
da por cada parte de sangre venosa sist~mica desaturada. 
Generalmente, existe una mezcla homog~nea de la sangre ve-
nosa en la AD y de esta manera la saturaci6n de oxigeno en 
el ventrfculo derecho, en la arteria pulrnonar y aorta (AO) 
es igual o similar a la saturaci6n en la AD. 
Las consecuencias del aumento del flujo pulrnonar son 
la dilataci6n e hipertrofia de las cavidades derechas y la 
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dilataci6n de la arteria pulmonar, as! coMo la aparici6n 
durante la evoluci6n de los signos de insuficiencia card!! 
ca derecha. 
La presi6n arterial pulrnonar en los nifios puede va-
riar desde estar solo ligerarnente elevada hasta ser igual 
a la prcsi6n sist~mica. En los pocos cases que sobreviven 
y llegan a la adolescencfa o edad adulta la presi6n arte-
rial pulmonar est~ generalmente poco elevada. En los pa-
cientes adultos con hipertensi6n arterial pulmonar, ~sta 
puede estar relacionada con la presencia de caMhios pro-
liferativos en las pequefias arterias pulmonares secunda-
rios al hiperaflujo pulmonar durante largo tiempo. 
DVPAT con obstrucci6n al retorno venose pulrnonar. 
Los eventos hemodinAmicos difieren significativamente cua~ 
do hay obstrucci6n al retorno venose pulmonar. 
Cualquiera que sea el sitio donde se localice, la 
obstrucci6n origina una elevaci6n de la presi6n en los ca-
nales venosos pulmonares que es trasmitida al lecho capi-
lar pulmonar. 
El resultado fisiopato16gico final es el edema agudo 
de pulrnon que aparece cuando la presion hidrost~tica en 
los capilares sobrepasa la presion osm6tica de la sangre. 
Existen una serie de mecanisrnos que se ponen en rnarcha pa-
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ra evitar el edema pulrnonar como son el aunento del flujo 
a trav~s de los linf~ticos pulrnonares, la apertura de ana~ 
tomosis venosas bronquio-pulmonares, alteraciones en la 
permeabilidad de la pared del capilar pulmonar y la apari-
ci6n de reflejos constr·ictivos arteriolares pulmonares. De 
todos ~stos,la vasoconstricci6n arteriolar pulmonar es el 
m~s irnportante (42). Este reajuste hemodin~mico origina 
una disminuci6n del flujo sangu1neo pulmonar, hipertensi6n 
arterial pulmonar, hipertrofia ventricular derecha y final 
nente insuficiencia card1aca derecha. 
Aunque las saturaciones en la AD, arteria pulmonar y 
aorta son bastante similares, la disrninuci6n del flujo san 
gu1neo pulrnonar origina una menor proporci6n de sangre oxi 
genada con desaturaci6n significativa en estes tres nive-
les. 
Como veremos en nuestros hallazgos y comentaremos en 
la discusi6n los signos y s!ntomas de los DVPAT son varia-
bles y las manifestaciones cl1nicas pueden ser divididas 
segrtn la presencia o ausencia de obstrucci6n al retorno ve 
noso pulmonar. 
2. DVPAT EN LOS PRIMEROS AROS DE LA VIDA. ESTUDIO CLINICO Y 
HEMODINAMICO. EVOLUCION. HISTORIA NATURAL. ESTUDIO ANATO-
MICO. 
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2. DVPAT EN LOS PRIMEROS A~OS DE LA VIDA. ESTUDIO CLINICO Y HE-
MODINAMICO. EVOLUCION. HISTORIA NATURAL. ESTUDIO ANATOMICO. 
2.1. MATERIAL Y METODOS 
2.1.1. Selecci6n de pacientes. 
Se incluyeron en este estudio los cases de DVPAT vis-
tas en el Servicio de Cardiolog1a Pedri~trica de la Clfnica 
Infantil "La Paz" (~tadrid) hasta Enero de 1. 977. 
Se seleccionaron para este trabajo unicamente los en-
fermos que presentaban DVPAT demostrado hernodin~mica y angio-
cardiogr~ficamente. Los 32 cases seleccionados ten1an estu-
dio c11nico, hemodin~mico y angiocardiogr~fico complete. En 
18 casos eran varones y en 14 hembras. La edad en la fecha 
del primer estudio osci16 entre 14 d1as y 3 afios. 
Nuestro material est3 sefialado en la TABLA I. 
Se analizaron y estudiaron separadamente las formas 
aisladas o no complicadas de DVPAT, es decir las no asociadas 
a otras cardiopat1as, de las formas complicadas o asociadas 
con otras anomalfas card1acas por ser el cuadro clfnico, la 
historia natural, el pron6stico y tratamiento muy diferentes. 
De los 29 casos con formas aisladas de DVPAT fueron 
TABLA: I - DVPAT-
Divisidn del material. 
Con estudio 
c1inico -hemo- Con esrudio 
~ casas dinamico anatomlco 
Formas aisladas o 
no complicodas. __ _ 29 
Formas complicadas • __ 3 
total 32 
• Dextrocardia - OSVD + CIV + E P - 1 coso 
!If Levocardia - OSVO + CIV + EP - 1 " 




operados 18, correlacion!ndose las observaciones guirGrgicas 
con los hallazgos hemodin~micos y angiocardiogr!ficos. 
Se analiz6 detenidamente la causa y el memento de la 
muerte en los casos operados y fallecidos, tratando de bus-
car una posible relaci6n entre el tamafio de la CIA y las ca-
vidades izquierdas. Igualmente se sigui6 y reconstruy6 la 
evoluci6n e historia natural de los 11 cases no operados in-
tentando saber. las causas de la muerte. 
En 8 casos de formas aisladas de DVPAT se realiz6 un 
estudio postmorten del espesor de las paredes del coraz6n,c~ 
vidades ventriculares y orificios aur!culo-ventriculares co-
mo s~ detalla posteriormente, intentando correlacionar los 
hallazgos morfol6gicos y anat6micos con los hallazgos cl!ni-
cos, hemodin~micos, angiocardiogr~ficos y quirargicos. 
Igualmente se realiz6 un estudio histol6gico e histom! 
trice de mGsculo card!aco correspondiente a ventr!culo dere-
cho y ventr1culo izquierdo de los casos autopsiados para co-
nocer posibles alteraciones estructurales en esta cardiopa-
t1a que pudieran influir en la historia natural o en los re-
sultados quirargicos, aspecto ~ste todav1a no estudiado en 
enfermos con cardiopatias cong~nitas de este tipo. Posterior 
mente se detalla la metodologfa seguida. 
Cuando la historia natural de la cardiopat1a se inte-
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rrumpi6 por la cirug!a, se sigui6 la evoluci6n de los cases 
supervivientes durante un tiempo de observaci6n que osci16 
entre 8 meses y 5 afios. 
Los 3 casas de formas complicadas de DVPAT se estudian 
separadamente por sus caracter!sticas diferentes. 
Todos los pacientes ten!an un estudio cl!nico complete 
basado en las observaciones realizadas durante las sucesivas 
visitas o ingresos hospitalarios. Se prest6 especial aten-
ci6n a la presencia, grade y tiempo de aparici6n de cianosis 
y signos de insuficiencia card!aca, as! como a la historia 
de infecciones respiratorias de repetici6n. 
En la exploraci6n f!sica se busc6 la presencia o ausen-
cia de coraz6n grande a la palpaci6n~ la morfolog!a y locali-
zaci6n de soplos card!acos y el an~lisis del componente pulm~ 
nar del segundo ruido. 
En el estudio radio16gico del t6rax se observ6 el grade 
de cardiomegalia, el flujo pulmonar, los signos de redistrib~ 
ci6n vascular y si exist!a alguna imagen radiol6gica t!pica o 
caracter!stica de alguno de los tqcs de drenaje. 
Todos los casas ten!an realizado m~s de un electrocar-
diograma (ECG) convencional de 12 derivaciones tornado en de-
cfibito supine. Se estudi6 la morfolog!a y eje el~ctrico de 
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la onda P (AP} y del ORS (AQRS) en el plano frontal. Se ana-
liz6 detenidamente la morfolog!a del complejo QRS en las deri 
vaciones v3R' vl Y v6. Se midi6 la altura de la onda R en v1 
as! como la de la onda R y S en la derivaci6n v6 como crite-
rios de crecimiento ventricular derecho. 
Solamente en dos cases se registr6 un ecocardiograma, 
debido por un lado a la rareza de esta cardiopat!a y por otro 
a la reciente incorporac16n del ultrasonido como t~cnica diag 
n6stica en cardiologta que permiti6, por lo tanto, su regis-
tro s6lo en los filtimos cases diagnosticados. 
2.1.2. T~cnica de sondaje card!aco y de la atrioseptostornta de 
Rashkind. 
Un cateterismo c.ard!aco se realiz6 en todos los pacien-
tes. Los estudios fueron realizados en ayunas, en presencia 
del anestesista y previa premedicaci6n con 25 mg. de Dolanti-
na + 6,5 mg. de Fenerg~n + 6,5 mg. de Largactil por cada 9 Kg. 
de peso. 
En la maydr!a de los cases el cateter se introdujo, ba-
jo condiciones meticulosamente as€pticas, en la vena femoral 
derecha mediante t~cnica de Desilet o cateterismo percutaneo 
(43, 44), existiendo amplia experiencia con estos procedimie~ 
tos en este Servicio de Cardiolog!a Pedi~trica (45, 46). Cua~ 
do fall6 esta v!a, la penetraci6n se realiz6 previa disecci6n 
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de la vena safena. El cateter se empuj6 a trav~s de las ca-
vidades derechas hasta la arteria pulmonar y si la anomal!a 
lo permit!a se sond6 el trayecto venoso an6malo .. Se tomaron 
presiones y muestras para oximetr!a a diferentes niveles. 
Todos los registros de presiones se hicieron con un 
equipo HONEYWELL, pol1grafo de inscripci6n fotogr!fica con 
capacidad de registro de 8 canales simult!nearnente. Las ox! 
metr!as se tomaron con un micro-ox!metro de lectura directa 
por refracci6n, marca AMERICAN OPTICAL. 
Se hizo estudio angiocardiogr!fico en todas las cavid~ 
des y vasos en que se cons·ider6 oportuno para poder llegar 
al diagn6stico de la cardiopat!a. Todas las inyecciones se 
hicieron a presi6n y la radiolog1a se obtuvo con un equipo 
CGR con escamoteador de placas modelo MULTIPLIX, biplano. 
Solarnente en 6 casos los angicardiogramas se filrnaron 
con cine de 35 mm. a 60 im!genes por segundo. El generador 
radiol6gico de 5.000 voltios por plano estaba acoplado a una 
mesa modele CONTINENTAL de la casa CGR. 
Se analizaron las saturaciones en la aorta, arteria pu! 
monar y diferente cavidades y se compararon las presiones de 
la AD con la AI y de la AP con la presi6n sist~mica. Un angi~ 
cardiograma suficiente para el diagn6stico de DVPAT realizado 
en el tronco pulmonar o en cada una de las ramas se hizo en 
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todos los cases. Siempre que fue posible, se pas6 el cateter 
a trav~s de la CIA o foramen oval desde la AD a la AI, prac-
tic§ndose un angie en dicha cavidad para ver el tamano de las 
cavidades izquierdas. 
Una vez terminado el estudio hemodin~mico y confirmado 
el diagn6stico, en 16 cases se practic6 atrioseptostom!a con 
cateterba16n segGn la t~cnica descrita por Rashkind y Miller 
(47) para la transposici6n de los grandes vasos. 
Para realizar este procedimiento se introduce a trav~s 
de la vena femoral un cateter-bal6n especial, radiopaco, ha~ 
ta la AD que se avanza luego hasta la AI a trav~s del foramen 
oval. La localizaci6n del cateter en la AI se verific6 con 
radioscop!a par su posici6n posterior en la proyecci6n late-
ral y superior e izquierda en la frontal, adem~s del regis-
tro de presiones auriculares. En cases de duda, se introdu-
cfa pequefia cantidad de material de contraste a mane para 
confirmar la posici6n. 
Una vez el cateter en la AI, el ba16n se infla con solu 
ci6n salina y se precede a dar varias pasadas desde la AI a 
la AD con el fin de agrandar el defecto septal interauricular. 
Se realizaron por lo menos 4 pasadas desde la AI a la AD con 
aumento progresivo del volumen del cateter-bal6n desde 1 cc .. 
a 3-4 cc., siempre con control radiosc6pico y monitorizaci6n 
electrocardiogr~fica. 
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Despu~s del procedimiento se volvieron a tomar presio-
nes y oximetrfas en las diferentes cavidades para conocer · 
las modificaciones y resultados. Estos casos tratados me-
diante esta t~cnica paliativa se siguieron basta su correc-
ci6n quirdrgica completa. 
De las formas aisladas de DVPAT fueron operados 18 y 
fallecieron B. En ~stos, se analiz6 la causa de la muerte 
y se correlacionaron los hallazgos angiocardiogrSficos, qui-
rdrgicos, y anat6micos cuando exist!an, tratando de conocer 
• 
las causas o factores predisponentes negatives de esta car-
diopatfa. Se analizaron los 10 casos que evolucionaron asi~ 
tom~ticos despu~s de la cirugfa buscando las causas o facto-
res predisponentes positives para la evoluci6n favorable. De 
manera similar, en los 11 cases no operados -fallecidos to-
dos menos 2- se analizaron las causas de muerte tratando de 
reconstruir la historia natural de esta cardiopatta. 
2.1.3. Estudio anat6mico. Metodolog!a. 
En B de los cases fallecidos se estudiaron minuciosamen 
te las piezas anat6micas. En el estudio de todos los corazo-
nes se sigui6 la metodologfa descrita por de la Cruz y col. 
(.48) y se midieron cuidadosamente los siguientes elementos =-
anat6micos: 
1. Grosor de la pared del VD {mm) 
2. Grosor de la pared del VI (mm) 
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3. Tracto de entrada y de salida del VD (mm) 
4. Tracto de entrada y de salida del VI (nun) 
5. Orificios auriculoventriculares (mm) 
6. Di~metro externo de la aorta y AP (nun) 
7. Tamafio de la AD y AI 
8. Tamafio de la CIA o foramen oval 
1. Grosor de la pared del VD (mm) 
El espesor de la pared del VD (en mm) se determin6 ex-
cluyendo los m6sculos papilares y tejido trabecular. Los lu 
gares de medida en el VD fueron: el borde anterior (uni6n de 
la pared anterior con el tabique interventricular) y el bor-
de posterolateral o libre (pared libre del VD en la regi6n 
de la arteria marginal derecha) . 
2. Grosor de la pared del VI (mm) 
El espesor de la pared del VI tambi~n excluy6 los m6s-
culos papilares y el tejido trabecular. Se midi6 el borde 
anterior (uni6n de la pared anterior con el tabique interve~ 
tricular) y el borde lateral o libre (pared libre del VI en 
la regi6n de la arteria marginal izquierda) • Cada borde se 
midi6 en los dos ventr!culos, en su tercio superior,medio e 
inferior, calcul~ndose la media aritm~tica. 
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3. Tracto de entrada y salida del VD (mm) 
El tracto de entrada del VD se midi6 (en ~) desde la 
insercci6n de la valva septal dela tricdspide hasta el apex 
del VD y el tracto de salida desde la punta del VD hasta el 
anillo de la arteria pulmonar en el lugar de insercci6n de 
la valva posterior de la v~lvula pulmonar. 
4 . Tracto de entrada y salida del VI {.tnm) 
El tracto de entrada del VI se midi6 desde la valva 
septal de la mitral hasta el apex del VI, extendi~ndose el 
tracto de salida desde la"punta hasta la insercci6n en el 
anillo de la valva anterior de la v~lvula a6rtica. 
5. Orificios auriculo-ventriculares (mm) 
La circunferencia de estes orificios se hizo despu~s 
de que los corazones fueron abiertos. En el orificio mitraly 
tricusp!deo, las medidas se hicieron a nivel del anillo valvu 
lar donde se insertan las valvas. 
6. Di&metro externo de la aorta y arteria pulmonar (mm) 
Se midi6 el di~metro externo de las dos grandes arte-
rias inmediatamente por encima del plano valvular a6rtico y 
pulmonar, estableci~ndose una relaci6n entre el tamafio de la 
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AP y de la AO. 
7. Tamafio de la AD y de AI. 
Fu~ el Gnico que se determin6 de manera subjetiva, co~ 
par§ndolos entre sr, debido a las dificultades para determi-
nar cuantitativamente el tamafio de estas cavidades. 
B. Tamafio de la CIA o foramen oval. 
En las piezas se observ6 la presencia de un foramen 
oval permeable o de una verdadera comunicaci6n interauricu-
lar, midi~ndose su di~metro mayor siempre que fue posible. 
Igualmente, en todas las piezas, se analiz6 el situs, 
la posici6n de los grandes vases y la anatom!a del trayecto 
venose an6malo siempre que no hab!a sido operado y estaba res 
petado en la disecci6n anat6mica. 
Nuestros resultados y medidas se compararon con los de 
corazones normales del estudio publicado por de la Cruz y col 
(48) sobre 100 corazones sin cardiopat!a. El an!lisis compa-
rative se someti6 a estudio estadtstico siguiendo la siguien-
te metodolog!a. 
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2.1.4. Estudio estadistico. Metodolog!a. 
El namero de elementos de la muestra que h~ constitui-
do nuestro estudio nos ha obligado a utilizar, para el 
an4lisis de la homogeneidad o significaci6n de las diferen 
cias frente a los resultados del grupo control selecciona-
dos (48), la prueba estad!stica de comparac16n de valores 
medios en muestras pequefias. El ndmero de grados de liber 
tad de ambos grupos comparados son, en total: 
Como primer paso para juzgar si las diferencias obten! 
das son o no estadisticamente significativas es necesario 
hallar un valor para la desviaci6n t!pica poblacional que 
sea una rnejor estimaci6n que cualquiera de las dos desvia-
ciones t!picas de ambos grupos por separado. Esta desvia-
ci6n poblacional tiene por valor: 
(i ,12 nl + f1' 2 2 n2 
nl + n2 - 2 
donde: (il desviaci6n t1pica experimental 
6'2 desviaci6n t!pica grupo control 
nl ntimero de elementos en el experimento 
n2 ntimero de elementos en el grupo control. 
A continuaci6n se calcu16 el error standard de la di-
ferencia entre dos medias aritm~ticas, por medio de la expr! 
si6n: 
Sd 
La condici6n para que la diferencia obtenida d 
m2 sea significativa, es que: 
d > t. Sd 
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m -1 
donde Sd es el error standard calculado y t es el valor de 
Student para 14 grades de libertad y un 95% de confianza, 
equivalente a p < 0,05; o para 99% de confianza, equivalente 
a p < 0,01. 
Siguiendo este procedirniento en los 8 cases de OVPAT 
con estudio anat6mico se calcularon los valores medics del 
espesor de la pared del VD; del tracto de entrada y de sali-
da del VD; del anillo tricusp!deo y mitral; del espesor de 
las paredes del VI; del tracto de entrada y de salida del VI 
y del di~metro externo de la aorta y arteria pulmonar. Igua! 
mente, se calcularon sus co:rrespondientes desviaciones t!pi-
cas. 
De la misma forma, en los corazones sanos y sin cardio 
pat!a de edad similar que se utilizaron de grupo control 
(48), se tomaron los correspondientes valores medics y des-
viaciones t!picas de los mismos par~metros, es decir: del e~ 
pesor de la pared del VO; del tracto de entrada y de salida 
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del VD~ del anillo tricusp!deo y mitral: del espesor de las 
paredes del VI: del tracto de entrada y de salida del VI: y 
del di4metro externo de la aorta y arteria pulmonar. 
Aplicando el an~lisis citado de homogeneidad se deter-
min6 en cada caso, si las diferencias observadas pod!an ser 
atribuidas al azar o, por el contrario, traduc!an diferencia 
con significaci6n estad!stica. 
2.1.5. Metodolog!a del estudio histol6gico e histom~trico de 
musculo card!aco correspondiente a ventr!culo derecho y 
ventr!culo izquierdo. 
En los echo casos de DVPAT con estudio anat6mico se 
obtuvieron nuestras de unas dimensiones aproximadas de 0,5 
3 
em de tejido correspondiente a VD y VI, tomadas en el ter-
cio medic de la pared posterolateral. Fueron procesadas con 
el procedimiento habitual y tefiidas con hematoxilina-eosina 
y tricr6mico de Masson. 
En todas las muestras se estudi6 y busc6 espec!ficameE 
te la presencia o ausencia de desorganizaci6n miofibrilar 
as! como de fibrosis intra e interfascicular. 
Igualmente, se midieron los di~metros de fibras card!~ 
cas para deterrninar si exist!a hipertrofia de las mismas. P~ 
ra ello, se midi6 en cada rnuestra de VD y de VI el di~metro 
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transversal de 50 fibras. El di~metro transversal medio se 
calcul6 hallando la media aritm~tica de las 50 fibras cardia 
cas medidas en cada muestra. 
Todas las muestras fueron examinadas histol6gicamente 
sin conocimiento previa de su origen. 
Las medidas fueron hechas con un Microscopic Leitz SM 
Lux, emple!ndose una pieza microm~trica ocular instalada en 
un objetivo de observaci6n 100 x. Este objetivo de observa-
ci6n permitia el enfoque directo e individual del microm~­
trico. 
Este particular objetivo microm~trico era de tipo "ra-
yado" con 10 mm. divididos en 100 divisiones. Las divisio-
nes del objetivo microm~trico fueron calibradas para cada 
objetivo del microscopic empleando una luz trasmitida del 
micr6rnetro del portaobjetos. 
El micr6metro del portaobjetos tenia una longitud con£ 
cida de 1 mm. con 100 divisiones, de tal manera que cada di-
visi6n equiva11a a 10 ~m. Las divisiones de la pieza micro-
m~trica ocular fueron emparejadas con las divisiones del mi-
cr6metro del portaobjetos y asr_, una divisi6n de la pieza m! 
crom~trica ocular podia ser calculada directamente para cada 
objetivo con un factor de conversi6n (1,19 u). 
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2.2. RESULTADOS 
De los 32 cases de DVPAT, 18 eran varones y 14 ~embras. 
La edad en la fecha del primer estudio oscil6 entre los 14 
d1as y los 3 afios con media de 8,5 meses (Tabla II). 
La clasificaci6n seg6n el nivel de la conexi6n an6mala 
se puede ver en la Tabla III. La clasificaci6n por su fre-
cuencia en la Tabla IV. 
Para mayor claridad, se dividieron y analizaron por se , 
parado los hallazgos y resultados de las formas aisladas de 
DVPAT y de las formas complicadas, es decir asociadas a 
otras anoma11as card1acas. Las formas aisladas de DVPAT fu~ 
ron 29 casos y las complicadas 3 casos. Esta separaci6n es 
obligadamente necesar~a ya que la historia natural, la anato 
m1a, la fisiopatolog!a, el pron6stico y tratamiento es total 
mente distinto. En las formas complicadas de DVPAT la evolu 
ci6n depende, fundamentalmente, de las anomal!as card!acas 
asociadas. 
La clasificac16n segnn la frecuencia y presencia o 
ausencia de otras cardiopat1as cong~nitas asociadas estA en 
la Tabla V. 
f; 
TABLA: 11 -DVPAT-
Drenaje venose pulmonar andmalo total. 
EDAD Y SEXO 
Sexo : varones = '18 
hembras = 14 
total = 32 
Edod : entre 14 dias y 3 anos 
edad media = 8,5 meses 
TABLA: 111 -DVPAT-
Clasificaci6n por eJ nivel de Ia conexion andmala 
N! decasos o/o 
Supracardiacos 18 56,25 
Cardiacos 11 34,38 
lnfracardiocos 2 6,25 
Mixtos 1 3,12 
total 32 100 
TABLA: IV - DVPAT-
Clasificacion por su frecuencia. 
Lugar del DVPAT N! de casos 
lnnominada 17 
Seno coronario 8 
Auricula derecha 3 
Sistema porta (infradiafragmatico)_ 2 
Mix to 1 
Vena cava superior derecha 1 









TABLA: V - DVPAT-
Clastffcacidn por Ia presencia o ausencia de otras cardiopattas 
congdnitas asociadas. 
Formas aislados Formas 
ono~ complicodos 
lnnominada 14 3 
Seno coronario 8 
Auricula derecha 3 
Sistema porta (lnfradiafragmdtico) _ 2 
Mixto 1 
Vena cava superior derecha 1 
total 29 (90,82 %) 3 (9,38%) 
! .' 
TABLA: VI - DVPAT-
Formas aisladas. 
Closificaci6n por frecuencia y nivel de Ia conexidn andmala. 
Luoor del OVPAT 
Supracardiacos 
lnnominada 






















2.2.1. Formas aisladas de DVPAT. 
De las 29 cases, 16 fueron varones y 13 hembras. La 
edad media fu~ de 7,2 meses. 
En 27 cases el drenaje era supradiafragm~tico y en 
los otros 2 infradiafragm~tico (Tabla VI) . El DVPAT mixto 
se incluy6 para el an~lisis de resultados dentro de los su-
pradiafragm~ticos o supracardtacos ya que las venas pulmo-
nares izquierdas desembocan en el seno coronario y las de-
rechas en la auricula derecha. 
S1ntomas. Hallazgos f1sicos 
Los s!~tomas y hallazgos ftsicos, as! como los datos 
m!s relevantes de la auscultaci6n se pueden ver en las Tab-
las VII y VIII. 
Los cases de DVPAT supradiafragm!tico presentaban 
una cianosis minima o lige~a que, a veces, se hacta s6lo 
evidente con el llanto o cuando se sobreafiadtan episodios 
bronconeum6nicos. Los dos casos de DVPAT infradiafragm!ti-
co s6lo presentaban, tambi~n, una cianosis minima. 
Los signos y stntomas de insuficiencia card!aca (hi-
persudoraci6n, disnea, hepatomegalia, hipodesarrollo, etc.) 
TABLA: VU - DVPAT-
Formas alsladas. 
Sintomas y hallazgos fisicos 
Aparicidn de lnluf. eardia. 
Cianollt 0.1 nat A partir Coraz6n trunde tnr.celonn 
Tlpo NICOIOI ~. media .. ..... 6"'mes dll6'"rnes a Ia palpitadon '"Jiiratorial 
Supraeordiocos 27 12 15 2 22 3 27 22 
lnfrocordiacos 2 2 
-
2 
- - - -
TABLA :VUI - DVPAT-
Formas aisladas . 
Auscultacl6n 
HI UR~o 
Tipo CMOS SS.en F.T. o F.P. No .aplos Aetumbo deedoblado 11 P t 
Supradiafrogmoficos • 27 26 1 18 
lnfradiaframaticos 2 2 
• 2 CoiOS con soplo cmtlnuo en el 2• espoclo Intercostal l!qulerdo. 
S.S. • Soplo slst61ico 
F. T. • Foco trlcuspideo 
F. P. • Foco pulmonor 




fueron un hallazgo coman en esta cardiopat1a, pero mientras 
en los infradiafragmAticos aparecieron antes del primer mes 
de vida, en los supradiafragmAticos se presentaron mAs tar-
~ 
d1amente entre el primer y sexto mes y en un caso despu~s 
de los dos afios de edad. 
Los 2 casos de DVPAT supradiafragmAtico que presenta-
ron insuficienci~ card1aca antes de l~s 30 d1as, teri1an cl! 
nicamente sospecha de obstrucc16n a nivel del trayecto an6-
malo. 
Los infecciones respiratorias de repetici6n estuvie-
ron presentes durante la evoluci6n en la mayor1a de los 
casos de OVPAT supradiafragmAtico. En los infradiafragm~-
ticos lo m~s llamativo fue la disnea marcada y progresiva 
desde el nacimiento. 
Un coraz6n grande a la palpaci6n, manifestado por un 
latido hiperdin~mico en la regi6n paraesternal baja estuvo 
presente en todos los drenajes supradiafragmAticos, hallaz-
go ausente en los dos casos de OVPAT infradiafragm~tico. 
Un soplo sist6lico en el foco ptilmonar o tricusp1deo 
con el segundo ruido desdoblado fue el hallazgo caracter1s-
tico en los drenajes supradiafragm~ticos (Fig. 18) y hay 
que destacar la ausencia de soplos en los infradiafragm~ti-
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Fig. 18: Fonocardiograma de DVPAT supradiafragmatico. Registro caracteristico 
en este tipo de DVPAT: soplo sistolico con segundo ruido desdoblado y retumbo 
mesodiastolico par hiperaflujo a traves de la valvula tricuspide. 
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cos. En los dos cases de DVPAT supradiafragm!tico con sos-
pechas de obstrucci6n se auscult6 un soplo continuo en el 
segundo espacio intercostal izquierdo, probablemente origi-
nado en la obstrucci6n del trayecto an6malo. 
Radiolog1a 
Lo m!s llamativo fue la presencia de cardiomegalia, 
en mayor o menor grade, en todos los cases de drenaje sup-
radiafragm~tico y un coraz6n de tamafio normal en los infra 
diafragrn~ticos. En ~stos predomin6 la redistribuci6n vas-
cular mientras que en aquellos la pl6tora pulmonar (Fig. 
19 y 20). 
Una imagen t1pica o caracter1stica s6lo se encontr6 
en el DVPAT a la vena innominada, formando en tres cases 
una figura en "echo" o ''mufieco de nieve". En otros des, 
se observ6 una dilataci6n del perfil superior izquierdo de 
la silueta cardiovascular en la proyecci6n posteroanterior 
y en cuatro, en la proyecci6n lateral, exist!a una opaci-
dad en mediastina medio y superior dirigida de abajo-arri-
ba; expresi6n de la dilataci6n, parcial, del trayecto an6-
malo. 
Los hallazgos radiol6gicos detallados segan el lugar 
de la conexi6n an6mala se pueden ver en la Tabla IX. 
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Fig. 19: Radiograf1a posteroanterior (A) y lateral (B) de un case de DVPAT a 
la vena innominada. Observese la cardiomegalia y la pletora pulmonar. Ade-
mas, en (A) existe la imagen en "ocho", tfpica en este tipo de drenaje. La 
parte superior del "ocho" (entre flechas) corresponde al sistema venose dila 
tado: vena cava superior izquierda, vena innominada y vena cava superior de~ 
recha y la parte inf~ior esta formada por el propio coraz6n. En la proyec-
cion lateral (B) este mismo sistema venosos dilatado {entre flechas} se super 
pone en el mismo plano y da lugar a una opacidad caracter1stica que se dirig; 
bacia arriba por el mediastina posterior. 
Fig. 20: Radiograffa posteroanterior de una n1na de 14 d1as con DVPAT infradia 
fragmatico. A diferencia de los hallazgos radiologicos en el tipo supradia-
fragmatico, observese aqui el tamafio normal de la silueta cardiaca y el predo-
minio de los signos de redistribucion vascular sabre los de pletora pulmonar. 
TABLA: IX - DVPAT-
Form as aisladas. 
Radiologia 
N•caaos Confiorne9alia Flufot Conoetti6n ~maven en •a• 
lnnominado 14 14 14 10 3 
Seno coronario 8 8 8 6 
Auricula derecho 3 3 3 3 
Vena cava superior 1 1 1 
Mlxtos 1 1 1 
lnfrodiofragmaticos 2 2 
t • Aumentodo 
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Electrocardiograrna. 
El electrocardiograrna en las formas aisladas de DVPAT ' 
mostr6 un eje el~ctrico de P en el plano frontal que oscil6 
entre+ 45°y + 75°(promedio: + 61°). 
5e observ6 una onda P picudita en las derivaciones II, 
III, aVF, v1 y v2 • En v 3R la rnorfolog!a m~s frecuente fue 
la + - El voltaje de la onda P en II oscil6 entre 1,5 y 3 
mm, excepto en un caso que midi6 6 mm. 
No existi6 diferencia en la morfolog!a y eje el~ctri­
co de la onda P entre los casos de drenaje supradiafragm~t! 
coy los infradiafragrn~ticos (Tabla X). 
El eje el~ctrico del QRS (AQRS) se pudo determinar en 
todos los casos excepto en tres que ten!an un eje indeterm! 
nado (51 5 2 5 3 ) y que drenaban a la innorninada. El AQRS se 
localiz6 en los cuadrantes derechos con eje promedio a + 
142° (Tabla XI). 
El an~lisis de la morfolog!a del complejo QRS en v3R 
y v1 mostr6 un patron rsR' en 7 cases;. R pura en 18; qR en 
2 y Rs en 2. Se midi6 la altura de la onda R en v 1 que 
oscil6 entre 12 y 40 mm (promedio: 20 mm}. 
La morfolog!a del complejo en v6 mostr6 un patr6n rs 
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con S mayor que r en todos los casos. La deflexi6n negati-
va de la onda S oscil6 entre 4 y 30 mm (promedio 11 mm) y 
la relaci6n S/r vari6 entre 1,3-6,5 (Tabla XII). No bubo 
tampoco diferencias en el AQRS de los supracard!acos y los 
infracard!acos. 
En resumen, todos los electrocardiogramas tuvieron 
criterios·electrocardiogr~ficos de crecimiento auricular de 
recho, crecirniento y dilataci6n del ventr!culo derecho y 
ausencia electrocardiogr!fica del ventr!culo izquierdo(Fig. 
21). 
Ecocardiograma: 
En los dos casos que se registr6 un ecocardiograma 
presentaban varios de los signos ecocardiogr~ficos t!picos 
de esta cardiopat1a cong~nita (Figs. 22, 23). 
En los dos se apreci6 por detr~s de la raiz a6rtica 
a nivel de la AI, una imagen de ecos densos que delimitaban 
las paredes del colector venose comfin. 
Igualrnente, en ambos la cavidad ventricular derecha 
estaba significativa~~nte dilatada y exist!a movimiento pa-
rad6jico del tabique interventricular. 
Ecocardiogr~ficamente, la AI estaba reducida de tama-
! 
' 
TABLA: X - DVPAT-
A 
A P. Formas aisladas. 
-to 
TABLA :XI - DVPAT-
AQRS. Formas aisladas. 
• Supradiafroomdficos 
A lnfrodlaft aomdtlcos 




TABLA: XU - DVPAT-
E. C.G. Morfologia en V'3R - Vt 
N2 de cosos 





Afturo R en V1 : entre 12 y 40 mm. ( promedio 20 mm. ) 
{- ' 
• 
Fig. 21: Electrocardiograma caracteristico de DVPAT. Observese los sigros de 
crecimiento de la auricula derecha asi como los de crectmiento y dilatation 
del ventr!culo derecho. Destaca, tambien, la ausencia de fuerzas elect~motri 
ces correspondientes al ventriculo izquierdo. -
Fig. 22: Ecocardiograma de un case de DVPAT supradiafragmatico. Detras de la 
aorta (AO) se observa la auricula izquierda (AI) reducida de tamafio y, en si-
tuacion mas posterior, una imagen de ecos densos (flecha) que delimiten las pa 
redes del colector venoso comun (C). -
Fig. 23: Ecocardiograma de un caso de DVPAT supradiafragmatico. Barrido desde 
la aorta (AO) hasta la punta del ventriculo izquierdo (VI). Observese detras 
de la raiz a6rtica una auricula izquierda (AI) pequena y la imagen de ecos d@n 
sos (flecha) que delimitan las paredes del colector venoso comun (C). A un ni 
vel intermedio se recoge la valvula mitral (VM) y la zona de union auriculo- -
ventricular. En la parte derecha de la figura aparecen las imagenes de las ca 
vidades ventriculares existiendo significativa dilatacion del ventriculo dere~ 
cho (VD) y movimiento paradojico del tabique interventricular (T). El VIes 
de tamafio normal. 
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fio en los dos, pero el VI era pequefio en uno y normal, para 
la edad y peso, en el otro. 
Hallazgos hemodinarnicos. Oximetrtas. 
Un salto oxirn~trico significative que indicaba la pr~ 
sencia de un cortocircuito izquierda-derecha se encontr6 en 
los 29 casas y se localiz6 a diferentes niveles seg6n el 
tipo de conexi6n anom~la. 
Cuando el DVPAT se realiz6 en la vena innominada el 
salto oxim~trico se localiz6 entre una vena perif~rica, ge-
neralmente yugular o subclavia, y la VCS ·derecha. En estes 
casas el trayecto del cateter es lo suficientemente t1pico 
para ser ya diagn6stico por s1 mismo (Fig. 24). Ast ocu-
rri6 en nuestros 17 casas de OVPAT a la innominada en los 
cuales se pudo pasar el cateter desde la vena cava inferior 
a trav~s de la AD y vcs derecha basta la vena innominada y 
vena vertical, sond~ndose una o m~s venas pulmonares. 
Aunque en el DVPAT a la VCS el salta oxim~trico tam-
bi~n se encuentra a nivel de dicha vena, nuestro unico ca-
se de este tipo fue uno de los dos errores diagn6sticos 
antes de la cirugta. En este case la conexi6n an6mala en 
la VCS se hacta inmediatamente par encirna de su desemboca-
dura en la AD, lo que explica que el salta oxim~trico se 
95 
obtuviera en dicha cavidad, interpret~ndose err6neamente 
como desembocadura en la AD. 
En los casos de drenaje en la AD o seno coronario el 
salto oxim~trico se encontr6 en la AD no siendo posible por 
las oximetr1as exclusivamente precisar el lugar exacto de 
la desembocadura, hecho conseguido con el estudio angiocar-
diogr~fico. 
En los cases de drenaje infradiafragm~tico, el sal-
to oxim~trico se localiz6 en la vena cava inferior. 
En 5 casos no se p~do determinar la saturaci6n arte-
rial bien por dificultades t~cnicas durante el cateterisrno 
o bien porque la gravedad de algunos de los casos aconsej6 
no prolongar el tiempo del estudio hemodin~mico. 
La saturaci6n de ox!geno en la aorta en los 24 casos 
en que se pudo deterrninar oscil6 entre el 54% y 92% (prom~ 
dio 78%). En s6lo 5 cases la saturaci6n de ox!geno era rna 
yor en la aorta que en la arteria pulmonar. En 16 cases se 
encontr6 hiposaturaci6n a6rtica respecto a la AP debido al 
flujo preferencial a trav~s de la comunicaci6n interauric~ 
lar y en 3 pacientes las saturaciones eran iguales. 
Fig. 24t Imagen t1pica del cateter en un caso de DVPAT a la vena innominada. 
Introducido por la vena femoral, el cateter llega por la vena cava inferior 
(VCI) basta la aur!cula derecha (AD), pasando luego ala vena cava superior 
(VCS), vena innominada (VInn) y vena vertical (VV). El cateter recorre de 
esta manera la parte superior de la figura en "ocho", t!pica de la desemboca 
dura an6mala a ese nivel. La punta del cateter se encuentra alojada en una-




En la Tabla XIII estAn resumidos los hallazgos herno-
dinArnicos y la rnanornetr!a de nuestros cases. Est~ senala-
do en cada tipo de drenaje, la presi6n sist6lica de la ar-
teria pulmona! (PAP), la presi6n sist~rnica (PS), la rela-
ci6n PAP/PS, la presi6n telediast6lica del VI y la presi6n 
telediast6lica del VD. 
La relaci6n entre la presi6n arterial pulrnonar y la 
presi6n sistemica segfin el tipo de drenaje, se pudo deter-
rninar en 17 casos (Tabla XIV). 
Una relaci6n PAP/PS mayor de 1, se encontr6 en uno de 
los dos casos de DVPAT infradiafragm~tico. En el otro, aunque 
tenia hipertensi6n arterial pulrnonar, no se pudo saber si 
era mayor que la sist~rnica ya que no se cateteriz6 la aor-
ta. 
La presi6n telediast6lica del VI estaba elevada en 
a cases. Determinamos que tal situaci6n se daba cuando di-
cha presi6n final era mayor del 10% de la presi6n sist61i-
ca. En los a casos era mayo~ de 10 mm Hg. y en dos la pre-
si6n telediast6lica del VI era de 15 y 20 mm Hg, respectiv~ 
mente. 
La presi6n telediast61ica del VD era mayor de 10 mm 
TABLA: XIU DVPAT-
Datos hemodinamicos. 
P.S.A.P. P.S. 1,4 P.S.A.P./ P.S. P.T.O.V.I. P.T.OY.O. 
mmHo mmHQ mmHo A mmHo mmHQ 
1,2 
8 22 22 ............... 0----
M 20 0 20 
A..,......_.. 
6111ffft ...... _lloo , 
18 18 W Ml•te 
• D "--•......-0 r 0,8 • 16 16 
• 
0 
0 14 1<4 ,.. ................ ". :r.6 oeo4 P.S.A.P.• .................. , 
• 
0,6 12 •o 12 ....... ,...._., . 
cr6 o••o P.t.-~ ............... 10 10 P.T.O.Y.I.•"'""" ~ • 
• ............ ..... 
~ 40 6 0,4 0 8 I P.T.O.V.Il• Prftkln ....... tollleo, 
rAJ 0 wetllftoulo deahe. 
... 6 e 
0 :L 0.2 4 4 2 2 0 0 0 
nt 27 n'17 nt 17 nt 16 27 
TABLA: XIV - DVPAT-
Relaci6n PAP I PS en 17 casos. 
PAP I PS menor de 0,75 _ 
PAP/ PS 0,75-1 __ 
PAP I PS mayor de 1 __ 






Hg en 11 casos y en 3 de ellos llegaba a 18 mm Hg. 
De los 21 casos en que se tomaron presione·s err ambas 
auriculas, las presiones medias auriculares fueron iguales 
en 12, mientras que la presi6n media de la auricula dere-
cha super6 en m~s de 2 mm. llg a la media auricular izquie!_ 
da en los 9 cases restantes. 
En dos casos de DVPAT a la innominada se encentr6 un 
gradiente de 5 y 7 mm. Hg. entre el colector com6n y la AD 
sugestivo de obstrucci6n a lo largo del trayecto an6male. 
En tres cases existi6 un gradiente de 10-15 mm Hg. 
entre. el VD y la AP debido al hiperaflujo pulmenar. 
Angiecardiografia 
La angiecardiegraf!a permiti6 hacer el diagn6stico de 
DVPAT en todos los cases. La inyecci6n de material de con-
traste se hizo en la vena pulmenar cem6n en 12 casos: sele~ 
tivamente en la arteria pulmonar derecha y en la arteria 
pulmonar izquierda en 101 y en el tronce de la pulmenar en 
7. 
El diagn6stice del tipe de drenaje se bas6 en la 
ebservaci6n de la terminaci6n de las venas pulmenares duran 
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te la fase de recirculaci6n, form§ndose las im~genes angio-
cardiogr~ficas t1picas segGn el nivel o lugar de la desem-
bocadura. 
En el DVPAT a la innominada se rellena la vena pulmo-
nar comGn o colector comGn, la vena vertical, la vena inno-
minada y la VCS derecha, que configuran la parte superior 
de la imagen en ng•• o de muii.eco de nieve t1pica de esta car 
diopat1a. {Fig. 25). 
En el DVPAT al sene coronario, las venas pulmonares 
terminan en dicha estructura que est~ muy dilatada y que 
tiene forma ovoidea o de "pera" situado en la region para-
vertebral izquierda a nivel de la parte inferior de la AD 
(Fig. 26) . 
Cuando el drenaje an6malo se hace directamente en la 
AD es esta cavidad la que se rellena primero en la fase de 
recirculaci6n, siendo estes cases los que se pueden pres-
tar m~s al error diagn6stico. 
En el DVPAT infradiafragm~tico la vena pulmonar eo-
man sigue una direcci6n vertical, atravesando el diafrag-
ma y terminando en la vena cava inferior o en alguna de 
sus venas tributarias (Fig. 27). 
Fig. 25: Angiocardiografia tipica en proyecc1on anteroposterior en un caso de 
DVPAT a la vena innominada. Observese como el material de contraste deposita 
do en la vena pulmonar comun (VPC) pasa ala vena vertical (VV), ala vena in 
nominada (VI) y ala vena cava superior (VCS). El material de contraste re--
llena asi la parte superior de la figura en "echo", detectable en la radioqra 
f1a simple de torax cuando la gesembocadura anomala ocurre e ese nivel. (Ve; 
fig. 19). 
Fig. 26: Angiocardiograf{a tipica en proyecc~on anteroposterior en un caso de 
DVPAT al seno coronario. El material de contraste ha sido inyectado en el 
tronco de la arteria pulmonar (TP) • Observese como durante la fase de recir-
culaci6n se rellenan las venas pulmonares (flechas) que terminan en una es-
tructura de morfolog!a "ovoidea" o de "pera" situada en la region paraverte-
bral izquierda a nivel de la parte inferior de la aur!cula derecha y que co-
rresponde al seno coronario dilatado (SC). 
I~ 
. ( . 
Fig. 27: Angiocardiograf1a t!pica en proyeccion anteroposterior en un caso de 
DVPAT infradiafragmatico. El material de contraste ha sido inyectado en el 
tronco de la arteria pulmonar (~P}. Observese c6mo durante la faee de recir-
culacion las venas pulmonares (VP) se unen para formar una vena pulmonar co-
mun (VPC), larga, que sigue un curso descendente, atraviesa el diafragma y 
termina en el territorio de la vena o sistema porta (SP). 
l . 
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En los drenajes de tipo mixto, las venas pulmonares 
pueden desembocar a diferentes niveles o en diferentes lu-
gares. En nuestro ftnico caso de esta variedad, ~as venas 
pulmonares superiores izquierdas desembocaban enla vena in-
nominada, mientras que las inferiores y las venas pulmona-
res derechas lo hac1an en el seno coronario (Fig. 28). 
Un error diagn6stico en la precisi6n del lugar exacto 
del drenaje ocurri6 en dos casos. Uno con DVPAT a la VCS 
derecha y diagnosticado angiocardiogr~ficamente de desembo-
cadura an6mala en la AD. El error deriv6 de que las venas 
pulmonares terminaban en la VCS derecha, pero inmediatamen-
te por encima de su desembocadura en la AD y en la imagen 
angiocardiogr!fica era ~sta la estructura que primero se r~ 
llanaba. El otro ~ Uh drenaje al seno coronario que se dia~ 
nostic6 de desembocadura an6mala en la AD, ya que en este 
caso no se veta en el angiocardiograma la estructura ovoidea 
t1pica del seno coronario dilatado. 
Un angiograma en la auricula izquierda se hizo en 16 
cases para poder conocer el tamafio de las cavidades izquie~ 
das con vistas al pron6stico quirftrgico. No se pudo son-
dar la AI en 8 casos y en otros 5 se sond6, pero no se hi-
zo angio. 
De los 16 casos con angiograf1a en las cavidades iz-
quierdas, se consider6 que la AI era pequefia y quedaba 
Fig. 28: Angiocardiografia en proyecci6n anteroposterior en un caso de DVPAT 
de tipo mixto. Inyecci6n de material de contraste en el tronco pulmonar (TP). 
Una vez que el contraste ha recirculado por los pulmones, observese como las 
venas pulmonares terminan en dos niveles o sitios diferentes: las venas pul-
monares superiores izquierdas desembocan en la vena innominada (VInn), mien-
tras que las inferiores y las venas pulmonares derechas lo'hacen en el seno 
coronario (SC). 
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prScticamente reducida a la orejuela en 12 casos, mientras 
que en los 4 restantes la AI era de tamafio normal. 
El tamafio del VI se estim6 pequefio en 5 casos, mien-
tras que era normal o por lo menos no estaba disminuido de 
tamafio en los 11 restantes (Fig. 29). 
El tamafio de la aorta se consider6 normal en los 16 
cases en que se hizo angie en las cavidades izquierdas. 
Rashkind: 
Despu~s del estudio hemodin~mico y una vez comproba-
do el diagn6stico por angiocardiograf1a, se practic6 atrio 
septom1a de Rashkind con cateter-bal6n en 16 casos. 
La edad en que se practic6 este procedimiento oscil6 
entre los 14 d!as de vida y los 2,5 afios, siendo antes de 
los 4 meses en 14 casos. 
Las presiones eran iquales en ambos cavidades auricu 
lares antes de la atrioseptom!a en 8 casos y en los otros 
8 era mayor la presi6n en la AD que en la izquierda. 
Los resultados del procedimiento se consideraron bu~ 
nos en 9 casos: igualaci6n de presiones en las dos cavida-
des auriculares en 5 casos y mejoria cl!nica en 4; fueron 
I'·,'<. 
Fig. 29: Angiocardiograf1a en auricula izquierda en dos casos de DVPAT. Inyec 
cion de material de contraste en la auricula izquierda (AI) donde se ha intro~ 
ducido el cateter a traves de la comunicaci6n interauricular. Observese como 
en ambos casos (A y B) la AI es pequena y queda practicamente reducida a la 
orejuela, pero mientras en (A) el ventriculo izquierdo (VI) es de tamafio nor-
mal, en (B) el ventr1culo izquierdo es pequefio. 
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nulos o no se pudieron valorar en los 7 restantes. 
Evoluci6n: 
La evoluci6n de los 29 casos de DVPAT est§ detallada 
en la Tabla XV. Fueron operados 18 con una mortalidad del 
44, 44% (8 cases}. De los 11 restantes, no sometidos a 
cirug1a por diferentes razones, fallecieron 9 durante su 
evoluci6n y se desconoce el estado de los otros dos, aun-
que presumiblernente tambi~n hayan fallecido dado que no 
acudieron a sus nuevas revisiones m~dicas y por la situa-
ci6n clfnica en que se encontraban. 
Resultados quir6rgicos: 
La mortalidad de los 18 casos sometidos a cirug1a 
fu~ del 44% (8 cases). La relaci6n entre la mortalidad y 
la edad de la operaci6n est~ en la Tabla XVI. Como puede 
observarse, 7 de los 8 fallecidos (87,5%) hab1an sido ope-
rados por debajo de los 6 meses de edad, mientras que fa-
lleci6 un s6lo caso (12,5%) de los operados par encima de 
esta edad. 
Los resultados quirOrgicos relacionados seg6n el ti-
po de DVPAT y la edad se pueden ver en la Tabla XVII. 
Se analiz6 detenidarnente la causa y el momenta de la 
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muerte en los casos operados y fallecidos tratando de bus-. 
car una correlaci6n con el tamafio de la CIA y de los cavid~ 
des izquierdas. Los resultados est~n en la Tabla XVIII. 
La evoluci6n de los 11 casos que no fueron operados 
est~ en la Tabla XIX. Fallecieron 9 (81,81%), aunque pre-
sumiblemente los otros dos tuvieron la misma evoluci6n da-
do la mala situaci6n cl1nica en su 6tima revisi6n m~dica y 
el no acudir a revisiones m~dicas sucesivas. 
El tiempo transcurrido entre el primer ingreso y el 
fallecimiento oscil6 entre 2 d1as y 18_meses (promedio =3, 
2 meses) • La causa de la muerte fu~ en todos infecciones 
respiratorias de repetici6n e 'insuficiencia card1aca re-
fractaria al tratamiento m~dico. 
Las razones por las que estos casas no se operaron 
fueron fundamentalmnete tres: a) diagn6stico de la cardio-
pat1a en una etapa en que la cirug1a de esta anomal1a no 
estaba todav1a desarrollada~ b) no aceptac16n del riesgo 
quir6rgico por parte de los padres: c) algunos cases cuya 
situaci6n cl1nica tan ~ala desaconsejaba la cirug1a. 
La evoluci6n de los cases operados y vivos estA en 
la Tabla XX. La edad promedio en que fueron operados fu~ 
de 13 meses. Se han relacionado los resultados quir6rgi-









Fallecidos VIVOS Se desconoce 
9 (81,81%) 2 (18,19%) 
BIBUOTECA 
TABLA :XVI - DVPAT-
Mortalidad quirurgica. RelackSn con Ia edad. 
Edad (meses) N! de casos % 
<6 7 87,5 
>6 1 12,5 
tmal a 100 
I I? 
TABLA:XVIl - DVPAT-
Resultados quirUrgicos. Relaci6n con tipo de DVPAT y ectad. 
Edod Edad 
Faltec1dos media ciruQia Vivos media cirtJQia 
Supracardiacos 
lnnominado 2 3,5meses 7 20 meses 
Vena cava sup. derecha 1 3 .. -
Cardia cos 
Seno coronorio 3 4 meses 2 18 meses 
Auricula derecha 1 18 ll 1 9 " 
lnfracardiacos 1 2 meses -
total 8 5,2meses 10 18,5meses 
TABLA :xvnt DVPAT-
Causas de muerte de los casos operados. 
~ dettel!llll'o daiD CJ.A.y_..,.. 
'--ONI ..... ... . 
LUfC!r del OVMT c-,_.._"' J/o C:.LA. A. I. V.I. ..,..,..... 
lnfrodiofroomaflco ~ inmediclio F.O. Hipoplaa. pequello Necro y ciruQio Arritmiat - Shodt 
Seno coronario 1~ dial • . lnauf'ICiencio ,. ... aloe Ia F. 0. CiruQfo y onofo 
Arritmlal 
Seno coronario Poloperatarlo tnmedioto CJA. ptlqUIIia .,.., normol • II BoJo V. M. 
~peiutorlo inrnedlato . II Seno coronorio F.O. " pequtfto Bajo V.M. 
lnnornlnodo Potopei u101 io tnmedla1o Bojo V.M. C.I.A.Vfmde ttpoplas. normal Necro y ctruQio 
Pt4opeaalorio lrmeclato lnnominoda 8ajo V.M. C.LA.~ ~ pequlfto Clruvla y af191o 
Auricula derecho ~lnrMclato .. .. II .. II ~ V.M. 
Ariltmlal 
Vena cava superior FWoperatorlo INnedlato C.IA.9"JI'de Hlpoplas. nortnal Necro, ctrucjo, derecho BaJo V.M. y anoio 




Evoluci6ri de los casos no operados. 
N! de casos _____ 11 
Edad media ______ 5 meses 
Fallecidos _______ 9 
Ev. desconocida 2 
lnsufic. cardioco 
Causas de muerte __ y to 
lnfecc. respirotorias 
TABLA:XX -DVPAT-
Evoluci6n de los casos operados y vivos . 
volorHicill Ml tooaalle fe It C.I.A. f M'fl ... l
UN bMI F_ .... 
.....,.. 
l..- DVMT .... ...... oC.I.A. A. I. V.I. .......~ r.....,... T1loltlpo 
lnnominoda 3 ...... 2oftol C.LA .... narmol narmal CinJvia -Anglo AUdomcrtico 15 aflol 
. 3 ala 4 • . . • . " . 1,5 " 
" 2 " ~· . " . " . • \5" 
. 2 ...... 81NM1 C. LA. .... " CiniQio " 4 . 
. 8 .. 10 . C.I.A. .. nann~~ " . II 10 ...... 
II 13 II M . f. 0. .,....,., ,.... . . 9 . 
. 4 . 9 . ClA.pande ncrmal normal CiruOio -A"ffo II 11 • 
Seno coronarlo 4 . 2.,&ai'IM . . " " .. 
. 3aftol 
• .. 3 " 3 ...... . " 
. .. . 
" 10 ....... 
Alricula dtNCha 1 . 9 " . • • • . • 8 . 
F. 0. • Foramen CMtl 
C.I.A.• Comunicackin lntwauricular 
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dades izquierdas estimado por el cirujano durante el acto 
quirargico. Todos se encuentran asintom!ticos despu~s de 
un per!odo de observaci6n que oscila entre 8 rneses y 5 
anos {promedio 23 rneses). Un caso est! pendiente de la 
reparaci6n quirGrgica de una coartaci6n de aorta iatrog~­
nica. 
2.2.2. Formas complicadas de DVPAT. 
De las forrnas cornplicadas de DVPAT, es decir asocia 
das a otras cardiopat1as, se estudiaron 3 casos: 2 varones 
y 1 hernbra. Las edades en la fecha del primer estudio 
eran de 22 rneses, 16 y 1,5 meses, respectivamente, con 
una edad media de 13,1 meses. 
Pasamos ahora a resumir los datos fundamentales de 
la historia, exploraci6n y evoluci6n de estos 3 muy infre 
cuentes casos: 
Caso 1: 
Var6n de 16 meses con historia de cianosis desde el 
nacimiento, acuclillamiento constante e importante intol~ 
rancia a los esfuerzos. En la exploraci6n £1sica destac~ 
ba cianosis central y perif~rica. Pulsos perif~ricos no£ 
males. Se palpaba un impulso paraesternal bajo y se aus-
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cultaba un soplo sist61ico expulsive en tercer espacio in-
tercostal izquierdo con segundo ruido 6nico y fuerte. Hi-
gado palpable de 2 em. bajo el reborde costal i~quierdo. 
En la radiograf!a de t6rax (Fig. 30) presentaba una c!mara 
g!strica a la derecha y levocardia. Indice cardiotor~ci­
co del 73 por 100 con cardiomegalia a expensas de la auri-
cula y del ventr1culo derecho. El mediastina superior pr~ 
sentaba una imagen convexa en el contorno derecho que par~ 
cia corresponder a la vena cava superior dilatada; en el 
contorno izquierda se apreciaba una imagen lineal-vertical 
que formaba un !ngulo recto con la silueta card1aca. La 
vascularizaci6n pulmonar estaba disminuida. 
El ECG presentaba ritmo sinusal a 150 p.m. AQRS en 
el plano frontal a -90°. Bloqueo de rama derecha y blo-
queo auriculoventricular de primer grado. Crecimiento im-
portante de la auricula y del ventr1culo derechos. La 
gammagraf1a hep~tica demostr6 la presencia del h1gado a la 
izquierda. 
Se practic6 estudio hemodin~mico y angiocardiogr~fi­
co. Las presiones y oximetr1as est!n detalladas en la Ta~ 
la XXI. Angiocardiograf1a: se realizaron inyecciones en 
la auricula izquiere3 y en la auricula derecha evidenci!n-
dose paso de material de contraste a dos ventr1culos de 1~ 
calizaci6n y morfolog1a distinta y correspondientes a un 




Fig. 30: Radiografia simple posteroanterior de torax de un n1no de dieciseis 
meses de edad con forma complicada de DVPAT. Levocardia con camara gastrica 
ala derecha (no bien visible en esta radiograf!a simple). Cardiomegalia 
con indice cardiotoracico del 73 por 100. Crecimiento auricular y ventricu-
lar derechos. El mediastina superior presenta una imagen convexa en el con-
torno derecho {flecha) que parece corresponder a una vena cava superior dila 
tada. En el contorno izquierdo se aprecia una imagen lineal vertical que -
forma un angulo recto con la silueta cardiaca. Vascularizacion pulmonar nor 
mal o disminuida. 
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inyecciones realizadas en el ventr1culo anterior en proyes 
ci6n posteroanterior y en proyecci6n lateral se aprecia un 
ventr1culo anterior de morfolog1a derecha con paso de con-
traste al ventr!culo posterior a trav~s de una comunica-
ci6n interventricular alta y grande. En la proyecci6n la-
teral se evidencia un tabique interventricular bien confo! 
mado y la opacificaci6n de la aorta y pulmonar. Los planes 
valvulares sigmoideos parecen estar a la misma altura, en-
contr!ndose el plano valvular a6rtico orfentado hacia aba-
jo y adelante. Las das grandes arterias soportadas per 
un cono muscular bilateral, parecen originarse claramente 
del ventr!culo derecho (Fig. 31). Durante la fase de re-
circulaci6n de la inye~ci6n de contraste realizada en la 
arteria pulmonar (Fig. 32) en proyecci6n posteroanterior 
se observa como las cuatro venas pulmonares confluyen a 
una vena vertical que se continua con la innominada y la ~ 
na cava superior derecha. 
Conclusi6n-Diagn6stico: 
Levocardia. Situs inversus visceral. Doble salida 
del ventr1culo derecho con vases lade a lade y cone bila-
teral. Estenosis pulmonar. Drenaje venose pulmonar an6-
malo total a la vena innominada. 
Fig. 31: Ventriculograf!a derecha en proyecci6n lateral en caso con forma 
complicada de DVPAT. El cateter ha pasado a traves de la vena cava infe-
rior y aur!cula derecha hasta el ventriculo derecho. El material de con-
traste opacifica un ventr1culo anterior, superior y derecho (VD) y a tra-
ves de una comunicaci6n interventricular alta se opacifica el otro ventri 
culo, posterior, inferior e izquierdo (VI}. Se puede observar como los -
dos grandes vasos, aorta (Ao} y pulmonar (P) se originan del ventriculo 
derecho (VD} . 
Fig. 32: Inyeccion en el tronco de la arteria pulmonar en el mismo caso de 
la figura anterior. Fase de recirculacion. Observese como las venas pulmo 
nares en lugar de terminar normalmente en la auricula izquierda, forman un-
colector comun que se continua con las venas vertical (VV), innominada (Vln) 
y cava superior derecha (VCS) conformando la imagen tipica de desembocadura 
an6mala en la vena innominada. 
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Evoluci6n: 
El paciente falleci6 cuatro meses despu~s·con signos 
de insuficiencia card!aca derecha y cianosis progresiva. 
Se plante6 durante la evoluci6n la posibilidad de practi-
car una fistula sist~ico-pulmonar que mejorara la hipoxe-
mia del nino, pero se rechaz6 pensando que el volumen "ex-
tra" creado por la f!stula sobrecargar!a mAs las cavidades 
derechas, ya previamente sometidas auna sobrecarga de volu 
men al tener que recibir toda la sangre venosa debido al 
drenaje an6malo. 
Caso 2: 
Var6n de 22 rneses que consult6 por presentar ciano-
sis central y perif~rica desde los dos meses de edad, con 
catarros de repetici6n y moderada tolerancia al esfuerzo. 
Exploraci6n: Retraso pondo-estatural. Cianosis central. 
Pulses perif~ricos normale~. Impulse cardtaco en cuarto 
espacio intercostal en borde esternal derecho. Soplo sis-
t6lico II-III/IV en borde esternal derecho con segundo rui 
do 6nico. Matidez hepAtica a la derecha. 
La radiograf{a de t6rax mostr6 un coraz6n de tamafio 
normal con la punta situada a la derecha. Mediastina sup~ 
rior ensanchado. Entrante·a nivel de la situaci6n te6rica 
del segmento pulmonar. Vascularizaci6n pulmonar disminui-
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da y camara g§strica a la izquierda. El estudio radiol6g! 
co abdominal mostr6 ciego y colon ascendente en el lado i~ 
quierdo. 
Electrocardiograma: Ritmo auricular izquierdo e in-
versi6n auricular. La morfolog1a rSR' con T negativa en 
DI suger1a inversi6n ventricular. Morfolog1a rS de v5R a 
v 5 con potenciales fundamentalmente positives en v7R que 
suger!an hipertrofia del ventr1culo situado a la derecha. 
Se practic6 estudio hernodin~mico y angiocardiogr~fi­
co. Se introdujo un cateter .por vena safena derecha, lle-
gando al coraz6n por la vena cava inferior, situada a la 
derecha de la columna vertebral. 
Las presiones y oximetr1as estan senaladas en la Ta£ 
la XXI, destacando la diferencia de suturaci6n entre la v~ 
na yugular izquierda por un lado, y la innominada y vena 
cava superior, por otro. 
Con la inyecci6n de contraste se visualiz6 en proye£ 
ci6n posteroanterior (Fig. 33) una cavidad ventricular en 
forma de cola de pescado, con la punta dirigida bacia la 
derecha y que en la proyecci6n lateral es de situaci6n in-
ferior {muy probale ventr1culo izquierdo). En fases pos-
teriores, y en proyecci6n posteroanterior, se sobrepone 
una zona de mayor contraste y de situaci6n superior en la 
124 
proyecci6n lateral (muy probable ventr1culo derecho) y de 
la que se originan las dos grandes arterias. 
En la proyecci6n posteroanterior, y en fases poste-
riores, en regi6n inferior izquierda se contrasta una cavi 
dad redondeada sugerente de auricula derecha por la cone-
xi6n con las venas suprahep~ticas. 
Separando ambos ventr1culos, situados llamativamente 
uno por encirna del otro, se aprecia un tabique interventr! 
cular de situaci6n anormalmente horizontal. Entre ambos 
ventr!culos existe una comunicac16n interventricular sin 
relaci6n con ninguna vaso (Fig. 34 y 35). 
La aorta se situa por delante de la arteria pulmonar, 
estando el plano sigmoideo a6rtico y la aorta descendente 
a la derecha de la columna vertebral. La arteria pulmonar 
tiene una estenosis en su origen, siendo sus ramas norma-
lea. Durante la fase de recirculaci6n se observ6 el drena 
je an6malo a la vena innominada. 
Conclusi6n-Diagnostico: 
Dextrocardia. Situs solitus. Doble salida del ven-
tr1culo derecho. Comunicaci6n interventricular no relaci~ 
nada con ningfin vaso. Estenosis pulmonar. Drenaje venoso 
pulmonar an6malo total a la innominada. Ventr!culo dere-
Fig. 33: Proyeccion anteroposterior de ventriculografia del caso 2 con for-
rna cornplicada de DVPAT. 
Inyeccion de material de contraste en una cavidad en forma de "cola de pes-
cado", de situacion derecha e inferior que corresponde al ventr!culo izquier 
do (VI). Existe una zona 4e mayor contraste, de situacion superior, que co~ 
rresponde al ventr!culo derecho (VD) y del que se originan las dos grandes 
arterias: aorta (Ao) y pulmonar (P). 
Fig. 34 ~ 35: Fases inicial e intermedia de ventriculografia en proyecci6n 
lateral del mismo caso de la figura anterior. 
Observese la situaci6n llamativamente superior del ventriculo derecho (VO) 
con respecto al izquierdo (VI). Separando ambos ventriculos se puede apre-
ciar un Tabique interventricular de situaci6n anormalmente horizontal y en-
tre las dos cavidades ventriculares existe una comunicaci6n interventricular 
(*) sin relaci6n con ningun vaso. Del ventr{culo derecho y de situaci6n su-
perior salen las dos grandes arterias. El plano sigmoideo a6rtico (Ao) es 
de situaci6n anterior y existe una estenosis (flecha) del tracto de salida 
de la arteria pulmonar (P). 
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cho de situaci6n anterior y marcadamente superior con res-
pecto al ventr!culo izquierdo. (No se puede en este caso 
tan complejo afiadir m~s informaci6n acerca de la naturale-
za comun o dividida del canal auriculo-ventricular y de la 
posible existencia de asplenia . 
Evoluci6n: 
Se rechaz6 en este caso cualquier tipo de cirugfa 
paliativa o correctora. Despu~s de un afio y medio de evo-
luci6n la situaci6n clfnica es estacionaria con aceptable 
desarrollo pondo-estatural y aceptable tolerancia a los 
esfuerzos. 
Caso 3: 
Hembra de 1,5 meses de edad, llegada al hospital por 
disnea e intolerancia a los esfuerzos desde los primeros 
dfas de vida. La exploraci6n mostr6 hipodesarrollo pondo-
estatural y cianosis central ligera. Pulsos perif~ricos 
normales. Palpaci6n de la punta card!aca en cuarto espa-
cio intercostal a nivel de la linea paraesternal derecha. 
Soplo sist6lico II/IV en foco tricusp!deo y borde esternal 
derecho con segundo ruido desdoblado y retumbo tricuspf-
deo. Matidez hep&tica centra!. 
La radiograffa de t6rax mostr6 un coraz6n aumentado 
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de tamafio (!ndice cardiotor~cico: 0,64)_ con la punta situ~ 
da a la derecha. Arco·de la pulmonar abombado y flujo pu! 
monar aumentado. H!qado de posici6n central y camara q!s-
trica a la izquierda. 
El electrocardiograma suger1a situs inversus auricu-
lar y crecimiento de ambos ventr1culos. Se practic6 estu-
dio hemodin~mico y angiocardiogr!fico. Las presiones y 
oximetr1as est~n sefialadas en la Tabla XXI, destacando un 
salto oxim~trico significative entre la vena yugular dere-
cha y la vena cava superior derecha, as1 como un gradiente 
transpulmomar de 35 mm de Hg. 
El cateter introducido por vena femoral derecha lle-
g6 a una cavidad auricular, amplia, desde donde se pasaba 
sistem~ticamente a una cavidad ventricular. La inyecci6n 
de materi~l de contraste en la cavidad auricular mostr6 
que estaba dilatada, pasando el contraste a un ventr!culo 
de morfologta derecha del que sal1an los dos grandes va-
sos. La inyecci6n de contraste en la cavidad ventricular, 
en proyecci6n anteroposterior y lateral mostr6 un ventr!-
culo de morfoloqta derecha del cual sal1an las dos grandes 
arterias ocupando la aorta una posici6n ligeramente ante-
rior e izquierda. Durante la fase de recirculaci6n se re-
llen6 la misma cavidad auricular, dilatada y aparentemente 
Gnica, de donde pasaba el contraste a un Gnico ventr1culo 
ya descrito. 
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Desde la vena cava superior se sond6 un trayecto an£ 
malo venose ~ ~~ en un colector comun donde se hizo 
angiograf1a y se demostr6 el DVPAT a la vena innominada. 
Conclusi6n-Diagn6stico: 
Dextrocardia. Situs indeterminado. Ventr!culo Gni-
co derecho. Doble salida del ventr!culo derecho. Esteno-
sis pulmonar. Drenaje venoso pulmonar an6malo total a la 
vena innominada. 
Evoluci6n: 
Despu~s de 3 afios de observaci6n la paciente se en-
cuentra pr~cticamente asintom~tica con aceptable desarrollo 
f!sico y tolerancia a los esfuerzos. Cualquier tipo de ci-
rug!a qued6 rechazada ante una malformaci6n tan cornpleja. 
TABLA:XXI - DVPAT-
Formas complicodas. Hallazgos hemodinamicos. 
Cato -1- Caso-2· Cato .:3· 
,.,, .... Olllmetrial% Prftloftn OldiMtftDI '% ,.. .... OlchMtrkn% 
V.C.I. ------ 54 74 
V.C.S. alta 56 85 88 
v.c.s. baja ------ 74 1616 91 
YUQUiar izquimla 75 
YUQular derecha ------ 75 
Vena innaminada 83 
A.D.---------- (7) 74 12/8 (lU 75 82 
v. 0. ------· --,.."'" .. 7015-12 69 9010-20 79 
A.l. -------------- (15) 65 1210(4) 79 
V.I. 
·-··---· ---
81/0-10 61 90/0-15 79 
V. unico ____ 75/0-10 84 
Venas putmonores ____ 90 
Aorta _________ ------ 70.150 69 75/40 85 
Arteria JMmonat" ·-- _ --····-- 20/ 61 40/10 86 
3. DVPAT DEL AOULTO 
132 
3. DVPAT DEL ADULTO. 
3.1. DVPAT ENLA CUARTA DECADA DE LA VIDA. 
Se presenta este caso de DVPAT del adulto por se ex-
traordinariamente infrecuente la supervivencia de esta car 
diopat1a hasta la cuarta d~cada de la vida y pensamos que 
de esta manera, ejemplifica cual puede ser la historia na-
tural de los DVPAT que por razones que ser~n discutidas 
pueden alcanzar, aunque muy rararnente, edades avanzadas. 
Este caso fu~ visto y seguido hasta ser dado de alta 
despu~s de operado durante rni per1odo de residencia en el 
Institute Nacional de Cardiolog1a de M~xico. 
Setra~ de una mujer de 38 afios sin antecedentes 
familiares ni personales de inter~s. Siempre estuvo asin-
tom~tica hasta dos afios antes de acudir a la consulta del 
hospital que comenz6 con disnea de esfuerzo progresiva ha~ 
ta los medianos esfuerzos, observando desde entonces la 
aparici6n de cianosis con el esfuerzo. 
Exploraci6n: Normal desarrollo pondo-estatural. Cia 
nosis central y perif,rica de grado ligero. Latido carot1 
deo igual, hom6croto y r1tmico. Presi6n venosa aumentada. 
Exist1a un ligero abombamiento precordial en el 2°- 3°esp~ 
cio intercostal izquierdo donde se palpaba el cheque de 
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cierre valvular pulmonar. En el foco tricuspideo se auscul 
taba un primer ruido reforzado seguido de soplo holosist61! 
co, grade III/VI irradiado a la punta, chasquido de apertu-
ra y pequeno retumbo. Todos estes fen6menos auscultatorios 
aumentaban con la inspiraci6n. En el foco pulmonar se aus-
cultaba un soplo sist6lico expulsive, II-III/VI con el se-
gundo ruido desdoblado, constante pero no fijo y con el co~ 
ponente pulmonar reforzado. Hepatomegalia de 3 em. y pul-
ses perif~ricos normales. 
El electrocardiograma (Fig. 36) mostr6 ritmo sinusal 
a 65 p.m. Bloqueo de rama derecha del haz de His de grade 
avanzado y crecimiento y dilataci6n del ventr1culo derecho 
con sobrecarga sist6lica. 
El fonomecanocardiograma confirm6 los datos ausculta-
torios y suger1a comunicaci6n interauricular con insuficien 
cia tricusp1dea importante. 
La radiograf1a de t6rax (Fig. 37) mostr6 cardiomega-
lia grade II-III a expensas fundamentalmente de las cavida-
des derechas. Exist!a una imagen en "ocho" o "mufieco de nie 
ve", t!pica de los DVPAT o la vena innominada y el flujo 
pulmonar estaba aumentado. 
Se practic6 cateterismo card1aco, detallado en la 
Tabla XXII. Exist{a un salto oxim~trico significative en-
I ., 
Fig. 36: Electrocardiograma de DVPAT a la vena innominada en mujer de 38 
anos. Ritmo sinusal. Bloqueo de rama derecha del haz de His de grado avan 
zado.. Crecimiento auricular derecho. Crecimiento y dilatacion del ventri~ 
culo derecho. (Observese que las derivaciones precordiales estan registra-
das a 1/2 em. por milivoltio). • 
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tre la vena yugular derecha y la cava superior y la pre-
si6n en la arteria pulrnonar estaba moderadamente elevada. 
Con el cateter se pudo sondar el trayecto venoso an6malo y 
el angiograma en el colector comun demostr6 el DVPAT a la 
vena innominada. 
La enferma fue operada con circulaci6n extracorp6rea 
confirmSndose el diagn6stico. 
Se encontr6 una comunicaci6n interauricula~ muy gra~ 
de (6 cm2 ) del tipo fosa oval. Se practic6 cierre de la 
CIA, anastomosis del colector comun con la pared posterior 
de la auricula izquierda y ligadura de la vena cava supe-
rior izquierda. 
La enferma qued6 asintomStica y un cateterismo car-
dtaco dos meses despu~s de la cirug!a confirm6 el buen re-
sultado de la rnisma con normalizaci6n de las presiones en 
la arteria pulmonar. 
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Fig. 37: Radiografia simple de t6rax en proyeccion posteroanterior de un 
case de DVPAT a la vena innominada en una mujer de 38 anos. Existe cardio 
megalia y aumento del flujo ptilmonar. Observese la imagen en "echo" o ••mu 
neco de nieve", tipica de los drenajes an6malos a la vena innominada. -
La parte superior de la figura en "ocho" (entre flechas) esta formada por 
la dilatacion de la vena vertical, de la vena innominada y de la cava su-
perior derecha. 
TABLA:XXU - DVPAT-
DVPAT del adulto. Hallazgos hemodinamicos. 
Yuoulor ________________ -· 
V. C. 5. derecho ___ _ 
V.C.I. __ --
A.D. 

















__ 56/0-4 . 
-- 54/16 (27)- -
- -- (4) - -··· -
- --- 108/0-8 -
4. HALLAZGOS ANATOMICOS EN PIEZAS CON FORMAS AISLADAS DE DVPAT. 




4. HALLAZGOS ANAT0~1ICOS EN PIEZAS CON FORMAS AISLADAS DE DVPAT. 
COMPARACION ESTADISTICA CON COijAZONES DE LA MISMA EDAD. 
Se estudiaron detalladamente ocho piezas anat6micas si-
quiendo la metodolog1a descrita por de la Cruz y col (48). 
En cinco casos, el drenaje terminaba en el seno coronario 
y en los otros tres en la vena cava superior, en el sistema 
porta y en la vena innorninada, respectivamente. 
En todos ellos exist1a situs solitus, concordancia aur1cu 
lo-ventricular y grandes vases normalrnente situados. 
Los hallazgos anatomomorfol6gicos~es en todas las pie-
zas estudiadas fueron la dilataci6n e hipertrofia de la AD y 
del VD, as1 como dilataci6n de la AP. 
El tamafio de la CIA se estirn6 grande en cinco cases, pe-
quefio en uno,y en los dos restantes exist1a un foramen oval. 
El agrandamiento de las cavidades derechas, que se encon-
tr6 en todos, era independiente del tamafio de la CIA, de la 
edad y del lugar de la desembocadura an6rnala. 
El tamafio de la AI se estim6 que era entre 2 y 4 veces me 
nor que el de la AD y en seis piezas la AI era hipopl~sica y 
pr~cticamente estaba reducida a la orejuela. Hayor diversifi 
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caci6n existi6 en el tamafio del VI como veremos posterior-
mente. 
Los cinco cases de OVPAT al sene ceronarie ten!an 
dicha estructura dilatada y el orificio del sene coronario 
es~ nermalrnente situado en la AD entre los orificios de 
la vena cava inferior y de la v~lvula tricfispide. 
La pieza con DVPAT a la vena innominada mostraba 
las caracter!sticas t!picas de este tipo. Las cuatro ve-
nas pulmonares se un1an para formar una vena pulmonar co-
mfin o colector comfin situado per detrSs de la AI. Este 
colector comfin se dirig!a hacia arriba pasando per delante 
de la arteria pulmonar principal izquierda y del bronquio 
izquierdo desembecande en una dilatada vena innominada iz-
quierda que se un!a luego a la VCS de manera normal. 
Estas estructuras, dilatadas, son las que determinan 
la parte superior de la figura en "ocho", tlpica del drena 
je an6malo a ese nivel. 
En la pieza con OVPAT a la VCS, las cuatro venas pu! 
monares formaban un colecter venose comfin situado tambi~n 
inmediatamente detr~s de la AI. En este case el colector 
cemfin se dirig!a hacia atr~s y a la derecha, pasaba por d~ 
lante del hlleo del pulm6n dereche y terminaba en la pared 
posterolateral de la VCS, muy pr6ximo a la desembecadura 
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de ~sta en la AD. 
La pieza con DVPAT infradiafr~gmatico tambi~n mos-
traba el colector cornGn en situaci6n posterior a la AI. 
La vena pulmonar com~n se dirig!a hacia abajo por delante 
del es6fago, atravesaba el diafragma por el hiato esof~g! 
co y terminaba en el sistema venose portal. 
En las Figs. 38, 39, 40, 41 y 42 podernos ver algu-
nos de los detalles rnorfol6gicos de nuestras piezas estu-
diadas. 
A continuaci6n vamos a sefialar los hallazgos de to-
das las medidas realizadas en nuestras piezas as! como su 
comparaci6n estad!stica con corazones normales de nines 
sin cardiopat!a de edades similares. 
En la Tabla XXIII est~n detalladas las medidas del 
espesor de la paredes del ventr!culo derecho de nuestros 
casos de DVPAT con estudio anat6mico: la medida de la pa-
red anterior, de la pared posterolateral, as! como la me-
dia de ambas. Est~ especificado igualmente el sexo, la 
edad, el lugar de la conexi6n an6mala y el tamafio de la 
comunicaci6n interauricular de cada case. Est~ sefialado 
tambi~n la media del espesor de estas dos paredes en co-
razones normales de edades similares tomadas del estudio 
de la Cruz v col (48) en 100 nines sin cardiopat!a. 
Fig. 38: Pieza de un DVPAT infradiafragmatico operado (vista posterior). 
Obs~rvese c6mo las venas pulmonares (VP) derechas e izquierdas se unen y 
forman un colector com6n o vena pulmonar com6n, situada inmediatamente 
detr~s de la aur{cula izquierda. La vena pulmonar com6n (VPC) sigue un 
curso descendente y despues de atravesar el hiato esofagico termina en 
el sistema porta (SP). 
Observese, igualmente, la dilataci6n de la auricula derecha (AD) y del 
ventr{culo derecho (VD), as! como el comparativamente reducido tamafio de 
la auricula izquierda (AI) y del ventriculo izquierdo (VI). 
La VPC esta abierta a nivel de la anastomosis realizada por el cirujano 
entre la VPC y la AI. 
Fig. 39: Pieza de un DVPAT al seno coronario (vista posterior). 
Observese c6mo las venas pulmonares (VP) desembocan en el seno coronario 
(SC) -abierto en la diseccion- que esta enormemente dilatado, adoptando 
una forma ovoidea y alargada. Igualmente se puede ver la dilatacion de 
las cavidades derechas y el tamafio comparativamente pequefio de las cavi-
dades izquierdas. 
Fiq. 40: Vista antero-lateral-derecha de las cavidades derechas abiertas 
en un DVPAT al seno coronario. 
Se puede observar la qran dilatacion de la auricula derecba (AD), as! co-
mo de la orejuela derecha (00). El orificio de entrada del seno coronario 
(SC) estS muy dilatado y existe una comunicacion interauricular (CIA) qran 
de tipo fosa oval. La vSlvula tricuspide (VT) se encuentra iqual.ente muy 
dilatada, as{ como el ventr{culo derecho. (VD) que, ademis, esta hipertro-
fiado. 
Esta fiqura confirma la dilatacion de las cavidades derechas que ya se 
ve{an aqrandadas al examinar la pieza externamente en la fiqura anterior • 
• 
/ /· ,, 
Fig. 41; Vista antero-lateral-izquierda de las cavidades izquierdas abier-
tas en un DVPAT infradiafragmatico operado. La vena pulmonar com6n (VPC) 
esta rechazada hacia atras y afuera. Esta fiqura sirve para ver el reduci-
do tamafio de las cavidades izquierdas, a diferencia de las derechas que es-
tan muy dilatadas como se veia en la fiqura anterior. 
Obs~rvese uh~ auricula izquierda (AI) pequena en cuya cara posterior se 
pueden verlos puntos'de la anastomosis (*) realizada por el cirujano entre 
la VPC y la AI. El diametro del orificio de la valvula mitral (VM) tambien 
es pequeno y se pueden observar lesiones hemodinamicas en los velos valvul~ 
res. La cavidad del ventriculo izquierdo (VI) tambi~n es pequena en este 
caso pero sin embargo, el espesor de la pared es normal. 
Fiq. 42: Vista posterior de una pieza con DVPAT infradiafragmatico operado 
(misma que en las fiquras 38 y 41) . La vena pulmonar comtln esta rechazada 
hacia la izquierda y delante para descubrir la cara posterior del coraz6n. 
Se puede apreciar los puntos de la anastomosis realizada por el cirujano en 
tre la vena pulmonar comGn o colector comGn y la cara posterior de la aurt= 
cula izquierda. Iqualmente, es fS.cil comprobar la dilatacion de la• cavida 
des derechas y el reducido tamano de las cavidades izquierdas. -
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En la Tabla XXIV est~ representada la comparaci6n 
estad!stica entre las paredes del VD de los casas con 
DVPAT y las de corazones normales de edades similares. 
Como se puede observar, el grosor de la pared del 
VD en el DVPAT es, estad!sticamente significative, mayor 
que el grosor de la pared del coraz6n normal (p< 0,01). 
En la Tabla XXV podemos ver las medidas del tracto 
de entrada y de salida del VD, estando sefialado igualmen-
te el sexo, la edad, el lugar de la conexi6n an6mala, el 
tamafio de la CIA de cada caso, as! como los valores en 
corazones normales. 
Las Tabla XXVI y XXVII son la representaci6n de la 
comparaci6n estad!stica entre el tracto de entrada y sal! 
da del VD de los casos con DVPAT y los corazones normales. 
Tanto la c~mara de entrada como la c§mara de salida del 
VD son mayores en los casos DVPAT que en los corazones 
normales con un nivel de significaci6n de p< 0,05. 
En la Tabla XXVIII se puede observar las medidas de 
la circunferencia del anillo tricGspide y mitral as! como 
los valores de corazones normales. 
La Tabla XXIX es la co~paraci6n estad!stica entre 
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el anillo tricusp!deo en los DVPAT y en los corazones noE 
males y como se puede observar existe una diferencia esta 
d!sticamente significativa con p< 0,05. 
En la Tabla XXX se detallan las medidas del espesor 
de las paredes del ventr1culo izquierdo: de la pared an-
terior, posterolateral, .as1 como la media de ambas. Est! 
tambi~n especificado el sexo, edad, lugar .de la conexi6n 
an6mala y tamafio de la CIA. 
En la Tabla XXXI se puede observar que no existe d! 
ferencia estad!sticamente significativa entre el espesor 
de la pared del VI de los casos de OVPAT y de corazones 
normales. Conviene sefialar que en los cinco primeros ca-
sos con OVPAT el grosor medio de la pared del VI fu~ lig~· 
ramente mayor que el de corazones normales de la misma 
edad y precisamente coinciden con los que ten1an una CIA 
mayor. 
En las Tablas XXXII, XXXIII, XXXIV estSn reflejadas 
las medidas y estudio estad!stico comparativa del tracto 
de entrada y salida del VI. No existe diferencia estadt~ 
ticamente significativa entre las c!maras de entrada y de 
salida del VI en los DVPAT y los corazones normales. 
En la Tabla XXXV se encuentra la comparaci6n esta-
d!stica de la circunferencia del anillo mitral de los ca-
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sos con DVPAT y los corazones normales. 
En la Tabla XXXVI se puede observar las medidas del 
di!metro externo de la aorta y de la arteria pulmonar, 
as! como la relaci6n AP/Ao y los valores normales de las 
dos grandes arterias en corazones normales de edades simi 
lares. 
En la Tabla XXXVII se puede observar que no existe 
diferencia estad!sticamente significativa entre el di~me­
trode la aorta en los DVPAT y los corazones normales. 
En la Tabla XXXVIII se puede comprobar que el di~­
metro de la arteria pulmonar es mayor en los DVPAT que en 
los corazones normales con un nivel de significaci6n de 
p< 0,01. 
En la Tabla XXXIX est~ detallado el tamafio estimado 
de las cavidades auriculares. Como se.puede observar, el 
tamafio de la AD fu~ entre 2 y 4 veces mayor que el de la 
AI. Adem!s, se estim6 que la AI era hipopl~sica y pr&ct! 
carnente reducida a la orejuela en 6 de los a casos. 
TABLA :XXW - DVPAT-
Espesor medio (mm.) de las paredes del V. D. 
































DVMT C.I.A. omertor f101tlro-l8twol 
S.C. Grande' 8,66 9,~3 
(lSifllll.) 
v.c.s. Gronde 10 1 
(20fllllt.) 
Jnnom. Grandt 4 4,66 
(le-.) 
S.C. Grande 8 7,~3 
(11-.) 
lnfrad. Grande 12 11,33 
(14-.) 
S.C. F.O . 8 10 
S.C. F.O. 8 7 































Desv. tip.: 2,31mm. 0,13mm. 
Desv. tip. pobf. : 1, 75 mm. 
Error st. dlf. medlos:0,875 
Off. de medias 6,55 mm. 
Nlvel de 
signtttcacion : I P < o,o1l 
• De to Cruz y cot. Am. Heart . J. 60 : 675, 1960 
I t 
TABLA:XXV - DVPAT-
Longitud (mm.) fracto de entrada y salida del V. D. 
1.1101111' T_.fto Tracto Coroton Traclo Coram 
Ca•o Sexo Edod OVPAT C. f.~. • entrodo nor mol th nlldo normol 
1 H 18m. S.C. Gronde 41 32,04 45 39,18 
(1!1mm.) 
2 H 26m. v.c.s. Grande 42 35.86 46 41,57 
CZOmm.l 
3 v 42m. In nom. Gronde 60 41,50 71 45 
(1& lnlll.) 
4 v 3m. S.C. Gronde 31 27,54 37 33,33 
{llmm.l 
5 v 1,5m. lnfrod. Gronde 30 27,54 34 33,33 
(M mm.) 
6 H 4m. S.C. F. 0. 37 27,54 43 33,33 
7 v 9m. S.C. F. 0. 50 27,54 59 33,33 

























Tracto entrada del V. D. 
Corazdn normal OVPAT Corazon normal 
32,04 N! : 8casos 8casos 
35,86 Media: 41~mm. 31,45mm. 
41,50 Desv. tip. : 9,22mm. 4,77 mm. 
27,54 Desv. tip. pobl. : 
27,54 Error sf. dif. medias : 
27,54 Olf. de medias : 















41,57 Media : 47,12nwn. .37,28mm. 
45 Desv. tip. : 11,37mm. 4,30mm. 
33,33 Oesv. tip. pobl. : 9,19mm. 
33,33 Error st. dif. medias: 4,59 
33,33 Oif. de medias : 9,84mm. 
33,33 Nivel de 
IP<01osl 39,18 significockSn : 
I .... : ·-
TABLA :XXVll DVPAT 
Circunferencia anillo tricuspide (mm.) y onillo mitral (mm.) 
Lu110r TOiftolitlr Anlllo Corazon Anlllo Connon 
Co•o S••o Edod DVPAT C. I. A. trleu•plde nortnOI mitral nor mol 
... i 
1 H .. 18m. S.C. Grande 75,36 53,95 51 45,09 
(13mmJ 
' Gronde1 2 H - 26m. v.c.s. 58 53,43 40 43,71 
l20mm.) 
3 v 42m. lnnom. Grande: 95 64,00 76 55 
(15mm.) 
4 v 3m. S.C. Grande 54 37 32 32,40 
.. (II mm.) 
5 v 1,5m. Infrod. Gronde 48 39,33 37 34,33 
(Mmrn.) 
6 H 4m. S.C. F. 0. 62 47,75 35,50 40,50 
7 v : 9m. S.C. F. 0. 70 50,31 34 40,31 
8 H 14m. S.C. Pequeno 59 53 28 45,09 
(!lmm.) 
TABLA :XXIX - DVPAT-
Comparocion estadistico 
Anillo tricuspide 
DVPAT Corazdn normal OVPAT Coraz6n normal 
75,36 53,95 Nt: 8 cosos 8 COSO$ 
58 53,43 Media : 65,17mm. 49,85mm. 
95 64 Desv. tip.: 13,86mm. 8,06mm. 
54 37 Oesv. tip. pobf. : 12,12 mm. 
48 39,33 Error st. dif. medias: 6,06 
62 47,75 Dif. de medias : 15,32mm. 
70 50,31 Niver de 
59 53 significocion : IP<O,o5J 
TABLA:XXX DVPAT-
Espesor medio ( mm.) de las paredes del V. I . 































OVPAT C.I.A. antertef ,oetero-taterel 
S.C. Grandt 7,66 
(l!htllll.) 
v.c.s. Grandi 10 
(to-.) 
Innom. Grande 6,33 
(1!1-.) 
S.C. Grancte 6,66 
en-.) 
lnfrad. Grande 6,33 
(14ttllft.) 
s. c. F.O. 3,66 
S.C. F.O. 4,66 
S.C. Pequeflo 4,33 
.I (51ftlft.) 
- DVPAT ~ 
ComparaciOn estadistlca 


















Coraz6n normal DVPAT 
5,84 Nt: 8cosos 
5,84 Media : 6,01mm. 
6,00 Desv. tip.: 1,57mm. 
4,43 Desv. tip. pobl. : 
4,55 Error sf. dlf. medias : 
4,94 Off. de medias : 
5,60 Nlvel de 
5,84 significacidn : 


















f No significativo J 
TABLA:XXXII - DVPAT-
i 





























LutOr Tmnallo' Trvclo Connon 
DVPAT C.I.A.! de tntrado 
S.C. Gr~ o:!:m. 39 
v.c.s. Gro,.. 35 
(201'111'11., 
lnnom. Gronch!l 60 
(1!5 ml'll.) 
s. c. Grande 29 
(11 '"'"·) 
Infrod. Grande 22 
n .. mml 
S.C. F. 0. 29 
S.C. F. 0. 27 
























Corazon normal DVPAT Corozon normal 
33,23 N!: Beosos 8 eosos 
37 Media: 33,25mm. 31,32 mm. 
35 Desv. tip.: 11,3mm. 3,48mm. 
28,02 Desv. tip. pobl.: 8,94mm. 
28,02 Error st. dlf. medias : 4,47 
28,02 Dif. de medias: 1,93mm. 























Tracto solido del V.I. 
' Corazdn normal 
35,36 Nt: 
I'/ 
OVPAT Corazdn normal 
8casos 8cosos 
38,86 Media: 37,25mm. 33,45mm. 
36 Oesv. tip.: 11,46mm. 3,12 mm. 
30,50 Desv. tip. pobl. : 
30,50 Error st.dlf. medias: 
30,50 Dlf. de medias : 
30,50 Nivelde 











I No siorifiCOtivo I 
. - ··- -----
Coraz6n normal 
8casos 
43,71 Media: 41,69mm. 42,05mm. 
55 Desv. tip.: 14,44mm. 6,59mm. 
32,40 Desv. tip. pobl. : 11,99mm. 
34,33 Error st. dif. medias: 5,99 
40,50 Dif. de medias : 0,36mm. 
40,31 Nlvel de I No sionificativo I 45,09 significacldn : 
I.·' 
TABLA : XXXVI - DVF?AT-
Diametro aorta (mm.) y arteria pulmonar (mm.) 
Luvor Tot~~olio Dlal!letro CoraJGn 01.-tro Cora ado! R•toe~ 
Co•o S•IO Edud DVPAT C. I. A. oor•o nor mol A. 1111"'-r normal A..P./Ao. 
1 H 18m. s. c. Gronde 10 10,1 16 10,9 1,6 
(l!lmm.} 
2 H 26m. v.c.s. Grande 10 10,1 15 10,9 1,5 
(20-.J 
3 v 42m. lnnom. Grande 11 11,8 16 13 1,45 
(1& mm.) 
4 v 3m. S.C. Grande 8 7,1 14 7,4 1,75 
(Hmm.) 
5 v 1,5m. Infrod. Gronde 7 7 14 7,8 2 
(14 mm.) 
6 H 4m. s. c. F. 0. 9 9,1 16 9,4 1,77 
7 v 9m. S.C. F. 0. 9 9,1 21 9,8 2,33 

























Coraz6n normal DVPAT Corazdn normal 
10,1 Nt: 8 COSO$ Bcosos 
10,1 Media: 81J7mm. 9,3 mm. 
11,8 Desv. tip.: 1,36mm 1,52mm. 
7, 1 Desv. tip. pobl. : 1,54mm. 
7 Error st. dif. medias : 0,77 
9,1 Dif. de medias : 0,43mm. 
9,1 Nivel de 
1 No siQnificotivo 1 10,1 slgnfficocidn : 
- DVPAT-
ComparociOn estadistica 
Diometro arteria pulmonar 
Corazdn normal DVPAT 
10,9 Nt: 8cosos 
10,9 Media: 16mm. 
13 Desv. tip.: 2,06mm. 
7,4 Desv. tip. pobl. : 
7,8 Error st.dif. medias: 
9.4 Dif. de medias : 
9,8 Nivel de 









TABLA : XXXIX - DVPAT-
Estimocion tamono cavidades auriculares 
L..,ar Tomalla 
Ca•o Sexo Ectod DVPAT C. I. A. AD>Al Holloroo• 
H 18m. s. c. Grunde 2-3 At no hlpoplosica 
(l!llm\.J 
2 H 26m. v.c.s. Gronde 4 AI hlpopiOslca, reducida o lo ore)uela 
120 mm.) 
3 v 42m. lnnom. Grande 2 AI no hipoptOsico 
(15 mm.) 
4 v 3m. s. c. Grande 4 At· hlpopiOslca, reducida a lo orejuela 
(11 mm.) 
5 v 1,5m. Jnfrad. Grande 2-3 
l14mm.l 
6 H I 4m. S.C. F. 0. 4 
7 v 9m. s. c. F. 0. 3-4 
8 H 14m. s. c. Pequeno 3-4 
I& mm.) 
/Co 
5. HALLAZGOS HISTOLOGICOS E HISTOMETRICOS EN EL MUSCULO CARDIACO 
DE VENTRICULO DERECHO Y VENTRICULO IZQUIERDO EN FORMAS AISLA-
DAS DE DVPAT. 
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5. HALLAZGOS HISTOLOGICOS E HISTOMETRICOS EN EL MUSCULO CARDIA-
CO DE VENTRICULO DERECHO Y VENTRICULO IZQUIERDO EN FO~ffiS 
AISLADAS DE DVPAT. 
El estudiohistol6gico de las muestras del VO y del VI de 
nuestros casos demostr6 que en ninguno de los ocho exist!a 
desorganizaci6n intrafascicular de fibras miocardiacas. Tam-
poco se pudo apreciarfibrosis intra e interfascicular. 
En la Tabla XL est~n resumidos los resultados del estu-
dio histom~trico de las muestras de VD y VI. Hernos senalado 
solamente el di~metro trasversal m!nimo y m~ximo, as! como 
el di~metro medio de las 50 fibras card1acas medidas en cada 
muestra. 
Igualrnente, en la tabla est~ reflejado el sexo, la edad, 
el lugar de la conexi6n an6mala y el tamafio de la CIA. 
En dos casos (3 y 7) el di!Metro trasversal medio de 
las fibras card1acas del VI (16,15~ y 12,05u) era mayor que 
el di~metro medio de las del VD. Uno de ellos (caso 3) te-
nia una CIA grande, pero en el otro (caso 7) exist1a un fora 
men oval. 
En otras dos muestras (casos 2 y 8) las diferencias 
entre el di~metro trasversal de las fibras de ambos ventr1cu 
los eran pequefias. 
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No hemos podido comparar nuestros hallazgos histom~tri­
cos con otros similares de corazones normales por no existir 
ninguna publicaci6n sobre histometr!a del mfisculo card!aco 
en lactantes y ninos sin cardiopat1a. 
{'··. 
TABLA: XL - DVPAT-
Diometro trasversal (}J) minimo, maximo y medio de 50 fibros cordiocos 
de V. 0. y V. I. 
Ventriculo dereehc Ventrieulo izquierdo 
Lotp T~ 01_,, ~'"' Dl-trv Oi-trv DICI!Mtro OleMetrv to•o S.ao Uod OVPAT C.I.A. mlnl111o mlld111o mtd>o mlnltloo Malmo ~ 
1 H l8m. S.C. Gronde 10,8 24 15,74 7,2 16,8 11,81 
(15-.) 
2 H 26m. v.c.s. Gronde 
(20-J 
7,2 14,4 10,34 6 12 9,!53 
3 v 42m. bmom. Grande 9,6 21,6 14,78 9,6 24 16,15 
(l~nun.) 
4 v 3m. s. c. Grande 9,6 19,2 14,52 6 9,6 7,10 
(lltnm.) 
5 v 1,5m. Jt'frod. Grande 9,6 18 13,34 6 18 10,42 
(Mmm.) 
6 H 4m. S.C. F. 0. 6 15,6 lt,18 6 12 8,!52 
7 v 9m. s. c. F.O. 8,4 14,4 11,40 8,4 16,8 12,05 






6 . 1 . FOID1AS AI SLADAS . 
El DVPAT es una cardiopat1a cong~nita poco frecuente. Su 
incidencia no es bien conocida y aunque la mayor1a de los au-
teres sefialan que representa el 1-2% de todas las cardiopa-
t1as cong~nitas (1,6,17-19) para otros esta incidencia varia 
m~s ampliamente, entre el 0,35% y 4,5%, y depende fundamenta! 
mente de las edades de los pacientes estudiados (49-51). 
En nuestro medio, encontramos 32 casos de esta cardiopa-
t!a en los 1.300 primeros protocolos de cateterismo card!aco 
de La Cl1nica Infantil "La Paz", lo que supone el 2,46% de 
los casos cateterizados en ese Servicio. 
Para la mayor!a de los autores esta cardiopat!a es lige-
ramente m~s frecuente en varones que en hembras (6,14,37,52-
54). Sin embargo, tambi~n se ha sefialado en otras publicaci£ 
nes una incidencia similar en ambos sexos (55-57) e incluso, 
un predominio del sexo femenino en proporci6n de 3:1 en los 
casos publicados del Institute Nacional de Cardiolog!a de 
M~xico (51,58,59). 
En nuestro material, el lugar m~s frecuente de la desem-
bocadura an6rnala fu~ a la vena innominada que coincide con 
los hallazgos de la literatura publicada (1,4,6,14,54). El 
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DVPAT de tipo supradiafragm~tico representa aproximadamente 
el BS-90% de todos los casos de formas aisladas (4) y los ti-
pos infradiafragm~ticos y mixto suponen el 10-15\·restante. 
La variedad mixta es la menos com6n, entre 6-10% (1,14,24,60, 
61), aunque en un reciente estudio cooperative de Delisle y 
Van Praagh (54) sobre un material de necropsia seleccionado 
la frecuencia del DVPAT de tipo infradiafragm~tico llega al 
24%. 
La gran importancia que para el cardi6logo tiene esta 
malformac16n reside en su pobre pron6stico ya que sin trata-
miento m~dico fallecen antes del primer afio de vida entre el 
80-90% de los cases (1,14,1B,20-24,62). Su reconocimiento 
cl1nico y su diagn6stico precoz y complete es, per lo tanto, 
absolutamente ·necesario ya que la cirug!a puede hoy d!a mej2 
rar y corregir la evoluci6n fatal de estes pacientes. 
6.1.1. Cl1nica y hemodin!mica. 
Los signos y s1ntomas de los DVPAT dependen fundamenta! 
mente del sustrato hemodin!mico. Generalmente existe difi-
cultad respiratoria, retraso en la curva pondo-estatural, m~ 
nifestaciones de insuficiencia card!aca y muerte antes del 
primer afio. Sin embargo, existe una notable diferencia en-
tre las caracter1sticas c11nicas de los cases sin obstruc-
ci6n al retorno venose pulmonar y los cases con obstrucci6n. 
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Generalmente hablando, una obstrucci6n al retorno venoso pul-
rnonar est~ siempre presente en los DVPAT de tipo infradiafra~ 
rn~tico y es rnuy rara o menos frecuente en los supradiafragm~­
ticos. Como es 16gico, cuando existe obstrucci6n al retorno 
venose pulrnonar en el DVPAT de tipo supradiafragrn~tico, las 
caracter!sticas cl!nicas son iguales o sirnilares a las del 
tipo infradiafragm~tico. 
En los OVPAT sin obstrucci6n al retorno venoso pulmonar 
los nifios_est~n generalmente asintom!ticos al nacer. El s!n-
torna que aparece m~s temprano es la taquipnea, alrededor de 
la primera semana, y al final del primer mes pueden observar-
se dificultades con la alimentaci6n apareciendo disnea con la 
toma de alimentos o con el llanto. Un retraso en la curva 
pondo-estatural es comGn y las infecciones respiratorias de 
repetici6n son la regla como ocurri6 en la mayor1a de nues-
tros casos. La cianosis generalmente es minima o liqera, ex-
cepto cuando se hace m~s aparente por la presencia de insufi-
ciencia card!aca o neumon1a sobreafiadida o bien en.los casos 
que sobreviven lo suficiente para desarrollar hipertensi6n 
arterial pulmonar {63). 
La aparici6n de insuficiencia card1aca ocurre alrededor 
de los 6 meses como en la mayor1a de nuestros casos. Menos 
veces se manifiesta mSs tard1amente, despu~s de los dos afios 
e incluso en la edad adulta como en nuestro caso. 
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Cuando en un DVPAT de tipo supradiafragm~tico aparece 
insuficiencia card!aca evidente antes del primer mes, la 
probabilidad de obstrucci6n al retorno venoso pulmonar es 
grande. Sin tratamiento adecuado el 80-90% fallecen an-
tes del primer afio de vida (1,14,18,20-24) y la mayor!a 
en los tres primeros meses (14,63). 
En la exploraci6n f1sica lo m~s llamativo es la pre-
sencia de un coraz6n grande a la palpaci6n manifestado 
por un latido hiperdinAmico en la regi6n paraesternal ba-
ja que se observ6 en todos nuestros casos, hallazgo ause~ 
te en los OVPAT infradiafragm4ticos. En ningfin case se 
palp6 un fr~mito sist6lico, hecho ya senalado (4). La 
auscultaci6n de un soplo sist6lico con epicentro en el fo 
co pulmonar o tricusp!deo es la regla como ocurri6 en to-
dos nuestros casos menos en uno, acompanAndose en la may~ 
r1a de retumbo tricusp1deo y de un segundo ruido desdobl~ 
do con aumento del componente pulmonar. Todos los fen6m~ 
nos auscultatorios son explicables por la sobrecarga de 
volumen de las cavidades derechas y el hiperaflujo pulmo-
nar. 
Es raro en este tipo la ausencia de soplos como ocu-
rri6 en uno de nuestros casos, aunque este hecho ya ha si 
do sefialado (63). 
Es dos de nuestros casos con OVPAT a la vena ~da 
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se auscult6 un soplo continuo que ha sido atribuido a las tur 
bulencias producidas al chocar el flujo venoso sist~rnico y el 
pulmonar en el trayecto de la vena innominada o m~s probable-
mente a obstrucci6n en algfin nivel del trayecto an6malo (4, 
6 3) • 
La obstrucci6n a! retorno venoso pulmonar ocurre pr~cti­
camente siempre en los DVPAT de tipo infradiafragm~tico y oc~ 
sionalmente o con mucha menos frecuencia en los supradiafrag-
mSticos. Independientemente del lugar de la obstrucci6n, 
cuando ~eta existe los signos y s1ntomas cl1nicos son pareci-
dos. 
A diferencia de los DVPAT supradiafragm~ticos, en los i~ 
fradiafragm~ticos o cuando hay obstrucci6n al retorno venoso 
pulmonar los s!ntomas graves aparecen desde el nacimiento o a 
los pocos d!as de vida. Esto explica lo r~pido que necesitan 
asistencia m~dica estos nifios como ocurri6 en nuestros dos 
casos que fueron vistos por primera vez en el hospital a los 
14 y 42 d!as de vida, respectivamente. 
La sintomatolog1a mSs comfin es la disnea, la dificultad 
para la alimentaci6n, la cianosis y la aparici6n de insufi-
ciencia card!aca. 
El primer s1ntoma generalmente es la disnea, como ocu-
rri6 en nuestros dos casos, debida fundamentalmente a la mar 
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cada congesti6n venosa pulmonar que resulta de la obstrucci6n 
al retorno venose pulmonar. 
En contra de lo sefialado por muchos autores (1,4,6), la 
cianosis en nuestros casos estuvo ausente o fue m1nima. La insufi-
ciencia card1aca con la presencia de hepatomegalia y edemas 
aparece despu~s de la disnea, pero casi siempre antes del mes 
de vida a diferencia de los DVPAT supradiafragm~ticos sin 
obstrucci6n que aparece alrededor del sexto mes o mAs tard1a-
mente. 
Una intensificaci6n de los s!ntomas con aumento de la 
cianosis y de la dificultad respiratoria se ha observado y 
descrito durante el esfuerzo y el llanto y se ha atribuido a 
la compresi6n del trayecto venoso pulmonar an6malo por el 
aumento de la presi6n intratorScica o intraabdominal (64,65). 
Cambios similares observados durante la alimentaci6n se han 
relacionado con el rechazamiento del tronco venose pulmonar 
por el es6fago adyacente al atravesar el hiato esof!gico (37, 
65). 
Contrariamente a los alarmantes y graves s!ntomas cltni-
cos los hallazgos f!sicos son pequenos o m!nimos. 
El coraz6n no estA agrandado a la palpaci6n y falta, por 
lo tanto, un gran impulse paraesternal bajo como ocurri6 en 
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nuestros dos casos. La explicaci6n m~s 16gica para este he-
che hay que atribuirla al pequefio flujo que llega a las cavi-
dades derechas por la obstrucci6n al retorno venoso pulmonar 
y que ser1a responsable de la ausencia o de la minima dilata 
ci6n de la AD y del VD. Sin embargo, 1a falta de agrandamie~ 
to card1aco tambi~n puede ser debida al temprano fallecimien-
to de estos nifios. 
Igualmente, la ausencia de un soplo sist6lico de eyec-
ci6n y la falta de retumbo de llenado, como tambi~n ocurri6 
en nuestros casos, se puede explicar por la insignificante 
sobrecarga de volumen del VD. 
·Finalmente, y sin tratamiento quirGrgico, la sintomatol£ 
g1a progresa r~pidamente y la muerte ocurre entre el primer y 
segundo mes (35,65-67) o como en los casos de Lucas y col(37) 
entre el segundo d1a y el cuarto mes. 
Radiolog!a: 
Los hallazgos radiol6gicos difieren considerableMente 
entre los DVPAT de tipo supradiafragm~tico y los infradia-
fragm~ticos. 
El estudio de nuestros casos ejemplifica claramente las 
diferencias radiol6gicas entre estos dos tipos de dienaje. 
Los 27 casos de nuestro material con DVPAT supradiafragm~ti-
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co tentan cardiomegalia m~s o menos importante y aumento del 
flujo pulmonar, a diferencia de los dos infradiafragm!ticos 
que no ten!an cardiomegalia y predominaba la congesti6n veno 
sa pulmonar sobre la pl~tora. 
Cuando no hay obstrucci6n al retorno venose pulmonar 
existe siempre cardiomegalia a expensas fundamentalmente de 
la AD y del VD,aumento del flujo pulmonary arteria pulmonar 
mAs o menos prominente. La cardiomegalia, progresiva, puede 
ser poco evidente durante las primeras semanas pero siempre 
se observa a partir del mes de vida. 
AdemAs, segGn el nivel de la conexi6n an6mala se pueden 
encontrar imagenes radio16gicas caracter!sticas segGn el ti-
po de drenaje. As!, en el DVPAT a la vena innominada es t1-
pica la silueta cardiaca en "8" o "mufiecode nieve" en la pr2 
yecci6n posteroanterior, descrita por Snellen y Albers (68). 
La mitad superior de la figura en "ocho" es debida a las es-
tructuras dilatadas de la vena vertical en el lado izquierdo, 
la vena cava superior a la derecha y la vena innominada en 
el centro. La parte inferior de la figura en "8" se debe al 
coraz6n mismo: AD dilatada a la derecha y a la izquierdo por 
la normal o acentuada convexidad de los ventr1culos. 
Esta imagen radiol6gica t1pica del DVPAT a la vena inno 
minada no se observa generalmente durante los primeros meses 
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de vida lo que explica que s6lo se viera en 3 de nuestros ca-
ses con desembocadura an6mala a ese nivel. 
Generalmente, es a partir de los seis meses cuando las 
estructuras del travecto an6malo comienzan a dilatarse y el 
primer signo radiol6gico que puede observarse es una promine~ 
cia en el mediastina superior izquierdo producido por dilata-
ci6n de una parte del tronco venoso an6rnalo. En cuatro de 
nuestros casos con drenaje a ese nivel el signo radiol6gico 
m~s premature lo observamos en la proyecci6n lateral como una 
opacidad en mediastina medic y superior, dirigida de abajo 
arriba, y debida al trayecto an6malo dilatado. 
Los DVPAT supradiafragrn~ticos con conexi6n an6mala a 
otro nivel no dan im~genes radiol6gicas t1picas y solo cuando 
la desembocadura ocurre en la vcs derecha puede aparecer una 
dil~i6n del perfil superior derecho de la silueta cardiovas 
cular. 
Los hallazgos radiol6gicos de los DVFAT infradiafragm~­
ticos fueron descritos por Harris y col (69) aunque estes mi~ 
mos signos radio16gicos se han descrito posteriormente tam-
bi~n en los casos de desembocadura an6mala a otros niveles, 
perc con obstrucci6n al retorno venose pulmonar (42). En 
estes cases y como en los dos nuestros, el coraz6n no est§ 
aumentado de tamafio,siendo llarnativa la congesti6n venosa pu! 
174 
monar (42). Los pulmones adquieren un aspecto caracter1s-
tico de patr6n reticular con moteado difuso dispuesto en 
abanico desde las regiones hiliares (70). La presencia de 
11neas B de Kerley y la dilatac16n de las venas lobares su 
periores tambi~n son frecuentes (42). 
Este patr6n radiol6gico no es diagn6stico exclusive de 
los DVPAT con obstrucci6n ya que puede aparecer cuando 
existen otras causas de obstrucc16n venosa pulmonar como 
en el cor triatriatum o la estenosis aislada de venas pul-
monares. 
Electrocardiograma: 
Los hallazgos electrocardiogr!ficos son expresi6n cla-
ra de los cambios fisiopatol6gicos presentes en esta car-
diopatta y que coinciden con los publicados por la mayoria 
de los autores (51,58,71). 
No existen diferencias electrocardiogr!ficas entre los 
DVPAT sin obstrucci6ny conobstrucci6n al retorno venoso pu! 
monar y todos los electrocardiogramas se caracterizan por 
crecimiento de las cavidades derechas y por ausencia elec-
trocardiogr!fic~ del ventriculo izquierdo. 
Una onda P alta y picudita estuvo presente en todos 
nuestros casos, sugiriendo el crecirniento auricular derecho. 
El eje promedio del AP en el plano frontal se situ6 a+61 4 , 
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coincidiendo con lo sefialado en otra publicaci6n reciente 
(51) . 
Igualrnente, en todos los electrocardiogramas encontrarnos 
desviaci6n del eje el~ctrico de"! QRS a la derecha con signos 
de hipertrofia ventricular derecha manifestados por ondas R 
de voltaje aurnentado en las precordiales derechas y ondas S 
prorninentes en las precordiales izquierdas. 
En nuestra serie, tres casos ten1an eje de QRS indeterm! 
nado en el plano frontal (s1 s2 s 3 ) que tambi~n ha side sefia-
lado (51). 
Quiz~s rnerezca la pena cornentar que un patr6n de bloqueo 
incomplete de rarna derecha con morfo.log1a rsR' en las precoE 
diales derechas s6lo se observ6 en 7 cases. Por el contrario, 
el patr6n m~s frecuente fu~ el de R pura sin empastamiento 
que apareci6 en 18 cases y por otro lado, los complejos con 
"q" inicial en v1 , que ha sido el hallazgo m~s frecuente para 
otros autores, s6lo lo encontramos en dos de nuestros casos. 
Ecocardiograma: 
El DVPAT es una de las cardiopat1as congenitas en la que 
aparecen los signos ecocardiogr~ficos de sobrecarga de volu-
men del ventr1culo derecho (72). Sin embargo, el aumento de 
tamafio del VD, el incremento del 1ndice ventricular derecho y 
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el movimiento parad6jico del tabique interventricular no son 
signos patognorn6nicos de DVPAT ya que se pueden encontrar en 
cualquier otra cardiopatia con sobrecarga diast6lica del VD. 
La disminuci6n del tarnafio de las cavidades izquierdas 
tarnbi~n ayuda al diagn6stico. M~s constante parece el signo 
de reducci6n del tamafio de la AI ya que el VI puede ser nor-
mal o estar disminuido de tamafio. 
El signo ecocardiogrAfico rn~s confiable para el diagn6s-
tico de DVPAT es el hallazgo de un espacio libre de ecos si-
tuado posteriorrnente a la AI -que corresponde al colector ve-
nose- y que se encuentra en muchos de los cases con esta car-
diopat1a. Paquet y Gutgessell (73) lo vieron en sus siete 
casos con DVPAT estudiados ecocardiogr~ficamente. 
En nuestros dos casos se observ6 por detr~s de la pared 
posterior de la aorta, a nivel de la auricula izquierda, una 
imagen de ecos densos que delimitaban las paredes del colec-
tor venose coman. Es necesario estudiar, con un registro a 
baja velocidad, la relaci6n de efta estructura para observar 
cuidadosamente la zona de transici6n mitroa6rtica y as1 poder 
demostrar que este eco anormal corresponde en realidad a la 
pared posterior de la AI y que la zona libre de ecos m~s pos-
terior corresponde al colector venoso coman (74). 
Hay que tener en cuenta que en el reci~n nacido el sene 
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venose coronario puede proporcionar im§genes parecidas y que 
en algunos casos de DVPAT no se encuentra esta imagen t1pica, 
prob~blemente debido a la ausencia de una relaci6n estricta 
del colector venose comGn con la pared posterior de la AI. 
El diagn6~tico diferencial se plantea con anomallas que 
pueden dar una·apariencia ecocardiogr§fica semejante como el 
cor triatriatum y la membrana supramitral. En estos casos, 
sin embargo, no aparecen los signos de sobrecarga de volumen 
del VD. 
Dada la presencia obligada en esta cardiopatla de una 
CIA o de un foramen oval, la ecocardiograf!a con contraste 
puede ayudar al diagn6stico. Cuando se inyecta en una vena 
perif~rica se logra una opacificaci6n de la auricula funcio-
nalmente Gnica y se pueden delimitar las paredes del colec-
tor venose que se encuentra libre de contraste {74). 
Cateterismo card1aco: 
El cateterismo card1aco y la angiograf1a son totalmente 
necesarios en esta anomal1a no s6lo para llegar a confirmar 
el diagn6stico sino tambi~n para poder precisar importantes 
interrogantes anat6micos y fisiol6gicos con vistas al pron6! 
tico y tratamiento quirGrgico. 
El estudio hemodin§mico debe perseguir los siguientes 
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fines: 1°) Delimitar la distribuci6n anat6mica exacta de 
las venas pulmonares y el lugar de la conexi6n an6mala, pre-
cisando si la desembocadura an6mala se hace a uno·o rnSs nive 
les. 
2°) Demostrar la presencia o ausencia de obstruc-
ci6n al retorno venose pulmonar y, si existe, tratar de pre-
cisar el lugar de la obstrucci6n. 
3°) Conocer si hay o no hipertenci6n ar~erial pul~ 
nary calcular las resistencias ~~pulmonares con vis-
tas al tratamiento quir6rgico. 
4°) Delirnitar el tamano de la auricula izquierda y 
del ventriculo izquierdo con fines pron6sticos y quir6rgi-
cos. 
5°} Considerar el tamafio del defecto septal inter-
auricular para proceder a atrioseptomta con cateter-bal6n de 
Rashkind durante el rnismo estudio hemodinSmico. 
6°) Descartar otras anomalias cardtacas asociadas. 
Hay que tener en cuenta que en rnuchos casos con DVPAT 
la edad de los nifios y sobre todo el mal estado general obl! 
ga a realizar el estudio fundamentalmente con fines diagn6s-
ticos y serA la experiencia del hemodinamista la que decida 
si se pueden completar o no los anteriores puntos. 
En todos nuestros casos el cateter se introdujo desde 




pasar el defecto septal interauricular y sondar la auricula 
izquierda y el ventr!culo izquierdo. Igualmente, esta via 
permite poder sondar la entrada de las venas pulmonares con 
m~s facilidad que cuando el cateter se introduce desde el 
braze. 
En muchos casos el trayecto del cateter es lo suficien-
temente t!pico para poder hacer el diagn6stico. 
Asi ocurri6 en nuestros 17 casos de DVPAT a la vena in-
nominada en los cuales se pudo pasar el cateter desde la ve-
na cava inferior a la auricula derecha y vena cava superior 
derecha para llegar a la vena innominada y vena vertical, 
sond!ndose una o m!s venas pulmonares. 
En el resto de los tipos de DVPAT el trayecto del cate-
ter nunca es diagn6stico. As!, cuando el DVPAT ocurre en el 
seno coronario es bastante f!cil introducir el cateter en di 
cha estructura y sondar una o m!s venas pulmonares. Sin em-
bargo, en esta situaci6n el curso del cateter es indistingu! 
ble del que se ve cuando se pasa desde la AD a la AI a tra-
v~s de una CIAo un foramen oval. Igualmente, cuando el dre 
naje ocurre directamente en la AD se pueden sondar una o m~s 
venas pulmonares, pero sin existir la certeza desde qu~ cav! 
dad auricular se est!n sondando. No es posible el sondaje 
del tronco venose an6malo cuando entra en la vena porta (75). 
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Cuando se sonda el trayecto venose an6malo como en el 
DVPAT a la innominada se deben de registrar presiones de re-
tirada desde la parte m~s distal basta la AD. De.esta mane-
ra es posible documentar algGn lugar de obstrucci6n localiz~ 
da en el tronco ve.,oso pulmonar o demostrar un gradiente de 
presi6n paulatino, que es normal y que est~ relacionado con 
el alto flujo a trav~s de un canal relativamente pequefio. En 
dos de nuestros cases se encontr6 un gradiente de 5 y 7 mm 
Hg., respectivament~, entre el colector comdn y la AD suges-
tivo de obstrucci6n a lo largo del trayecto an6malo. Sin e~ 
bargo, en el estudio postmorten de casos parecidos no se ha 
podido demostrar obstrucci6n localizada del colector venoso 
(54). 
En todos nuestros casos menos en 5, se pudo sondar la 
AI. Esta heche es importante y siempre se debe intentar ya 
que permite practicar un angiograma para delimitar su tamafio 
as! como el del ventr!culo izquierdo. Igualmente esta inye£ 
ci6n es fitil para descartar otras anomal!as card!acas aso-
ciadas como la cornunicaci6n interventricular y la persisten- !! 
I· 
cia del conducto arterioso. l 
Oximetr!as. Saturaci6n de ox!geno: 
En todos nuestros casos exist!a un salto oxim~trico si~ 
nificativo que indicaba la presencia de un cortocircuito iz-
quierda-derecha y que se localiz6 a diferentes niveles segan 
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el lugar de la conexi6n an6mala. 
Ya que la mezcla completa del flujo sist~mico y el flujo 
pulmonar se realiza en la AD, 16gicamente la saturaci6n de 
o2 en la AD, en la AI, en ambos ventr!culos, en la aorta y en 
la arteria pulmonar es id~ntica o casi id~ntica. Sin embar-
qo, hav que tener en cuenta que existe un flujo preferencial 
desde la VCI a trav~s del defecto septal interauricular y 
desde la VCS a tray~s de la tricuspide y que de esta manera 
se originan diferencias en la saturaci6n de o 2 en la aorta y 
arteria pulmonar. Estas diferencias son mayores en los ni-
fios que en las adultos (75). 
La saturaci6n arterial de oxtgeno en los 24 casas en 
que pudimos determinarla oscil6 entre el 54% y el 92%. 
Rudolph en casas de DVPAT sefiala niveles de saturaci6n desde 
el 50%-60% en nifios con obstrucci6n al retorno venose pulmo-
nary basta el 90%-92% en pacientes sin obstrucci6n (75). 
Pensarnos que las cifras de saturaci6n de oxtgeno no pueden 
presuponer la presencia o ausencia de obstrucci6n ya que 
otros factores pueden modificar la saturaci6n como la prese~ 
cia de hipertensi6n arterial pulmonar sin obstrucci6n locali 
zada a un determinado nivel, as1 como la relaci6n entre el 
flujo pulmonar y el sist~mico pues cuanto mayor sea esta re-
laci6n mayor ser~. logicamente, la saturaci6n de o2 . 
Las saturaciones de o2 en la aorta y en la arteria pul-
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monar s61o fueron iguales en 3 de nuestros casos. Proba-
blemente los flujos preferenciales expliquen esta desigual 
. -
dad en la mayor!a de ellos. 
Adem~s, segfin el tipo de drenaje pueden existir dife-
rencias que causen alguna desviaci6n de la igualdad te6ri 
ca de saturaciones en la aorta y arteria pulmonar.~ As!, 
cuando el DVPAT ocurre en la vena innominada o en la VCS y 
al ser la saturaci6n de o2 mayor en la VCS que en la VCI, 
la saturaci6n en la arteria pulmonar puede ser·m~s alta 
que en la aorta por el flujo preferencial desde la VCS ha-
cia la tricfispide. Igualmente, cuando el DVPAT ocurre en 
la VCI la saturaci6n tiende a ser m~s alta en la aorta que 
en la pulmonar por el flujo preferencial en esta situaci6n 
hacia la AI a trav~s de la CIA. 
Estos razonamientos pueden explicar tambi~n las dife-
rencias de saturaci6n en los grandes vasos segfin sea el t! 
po de DVPAT aunque hay que tener en cuenta que esta afirm~ 
ci6n es s61o una guia ya que, por ejemplo, ninguno de nue~ 
tros 5 casos con mayor saturaci6n en la aorta que en la 
pulmonar tenia DVPAT infradiafragmAtico. 
Presiones: 
Cuando hay obstrucci6n al retorno venoso pulmonar, por 
lo general, no es posible medir directamente la presi6n 
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venosa pulmonar y es necesario recurrir a registrar la pr~ 
si6n de enclavamiento o presion capilar pulmonar (PCP). 
Cuando existe obstrucci6n, la PCP puede ser de 25 mm Hg. o 
mayor (76). 
Cuando las venas pulmonares drenan directamente en la 
AD, la presion venosa pulmonar media generalmente es 
solo 2-3 mm Hg. mayor que la presi6n media de la AD. 
En el DVPAT el seno coronario existe tambi~n una lige-
ra elevacion de 2-3 mm Hg. en las venas pulmonares respec-
to al seno coronario. En raras ocasiones, el orificio del 
seno coronario puede ser tan pequefio que la presion en di-
cha estructura y en las venas pulmonares es mucho m~s alta 
que en la AD. 
En el DVPAT a la vena innominada puede haber una caida 
gradual de la presi6n entre las venas pulmonares y la AD 
que generalmente es pequefia y no suele exceder los 3-4 mm 
Hg. Esta diferencia a lo largo del trayecto anomalo prob~ 
blemente se debe a la velocidad alta del flujo a trav~s de 
un tronco relativamente pequefio. Diferencias de presion a 
lo largo del trayecto anomalo, sobre todo si son localiza-
das y por encima de los 5-7 mm Hg. deben hacer sospechar 
la presencia de obstrucci6n en el colector comun y que ge-
neralmente ocurre cuando pasa entre el bronquio y la arte-
ria pulmonar izquierda. En los estudios postmorten, es 
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posible encontrar dilataci6n postesten6tica por compre-
si6n a este nivel (54). Otro lugar de obstrucci6n en este 
tipo de DVPAT es la uni6n de la vena innominada con la VCS 
derecha como ha sido descrito por Delisle y col (54). 
Las presiones en las cavidades auriculares as! como 
las diferencias entre la presi6n de la AD y de la AI son 
muy variables. 
En los adultos sin obstrucci6n al retorno venoso pul~ 
nar, la presi6n media de AD puede ser normal o estar s6lo 
ligeramente elevada como ocurri6 en nuestro caso que tenta 
una presi6n normal (4 mm Hg.) en la AD. 
En los nifios, cuando existe insuficiencia cardtaca, la 
presi6n media de la AD puede estar por encima de 10-15 mm 
Hg. 
En nuestra serie, 15 de los casos tentan presi6n media 
de AD igual o superior a 8 mm Hg. y todos ellos habtan de-
sarrollado en algfin momento de la evoluci6n claros signos 
y stntomas de insuficiencia cardtaca. En 6 cases las presi_£ 
nes medias de auricula derecha eran mayores de 15 mm Hg. 
La interpretaci6n de las presiones auriculares es difi 
cil, principalmente si de elias se intenta deducir la exis 
tencia o no de una CIA.restrictiva. 
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Generalmente existe una presi6n ligeramente m~s alta 
en la AD que en la AI (76). Sin embargo, en nuestra serie 
fueron m!s los casos con presiones medias auriculares igu~ 
les que los de con presiones mayores en la AD. 
La presencia de presiones iguales en ambas auriculas 
es un dato poco confiable para poder afirmar o deducir la 
ausencia de CIA restrictiva. Igualmente, una presi6n me-
dia en la AD superior en 2 mm Hg. o m!s a la de AI tampoco 
permite deducir la presencia de un foramen oval o CIA res-
trictiva. 
En nuestra serie no encontramos ninguna relaci6n entre 
las presiones auriculares que permita sacar conclusiones 
del tamafio del defecto septal interauricular ya que, por 
un lado, en casos de presiones iguales en ambas cavidades 
auriculares se encontraron en el acto quirfirgico o en la 
pieza anat6mica CIA pequefias o foramen oval y, por otro, 
en casos con mayor presi6n en la AD que en la AI la CIA 
era grande. 
Probablernente en la g~nesis de las presiones auricula-
res intervenga por un lado la distensibilidan de ambos ven 
trtculos as1 como la trasmisi6n de la presi6n auricular de 
recha a la AI tendiendo a la igualaci6n de presiones. 
Cuando existe una CIA restrictiva puede encontrarse 
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una diferencia de presi6n media tan elevada como de 10-12 
mm Hg. (76), sin embargo diferencias menores pueden hacer 
sospechar, pero nunca afirmar su presencia. Probablemen-
te, la Gnica manera confiable de estimar el tamafio de la 
CIA durante el cateterismo sea el medirla con un cateter-
bal6n. 
La presi6n en el ventr!culo derecho y la presi6n sis-
t6lica en la AP reflejan el grado de obstrucci6n al retoE 
no venoso pulmonar o el aumento de las resistencias vascu 
lares pulmonares. 
Cuando existe obstrucci6n al retorno venoso la PAP es 
igual o mayor que la sist~mica como es la regla en el 
DVPAT infradiafragm~tico y como ocurri6 en nuestro caso 
que ten!a presiones registradas. 
Cuando no·existe obstrucci6n al retorno venose pulmo-
nar la PAP var!a de acuerdo con el aumento de las resis-
tencias vasculares pulmonares, pudi~ndose encontrar s6lo 
ligeramente elevada o bien encontrar un aumento moderado 
e incluso a nivel sist~mico. 
En nuestra serie s6lo el caso con DVPAT infradiafrag-
mStico tuvo PAP mayor que la PS. Del resto, 4 ten!an una 
relaci6n PAP/PS entre 0,75-1 y los demSs menor de 0,75. 
No existi6 diferencia en la PAP seg6n que el tipo de DVPAT 
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fuera supracard!aco o card!aco y se confirmo que en el in 
fracard1aco la PAP es igual o superior a la sist~mica. 
Una presion telediastolica del VD elevada es frecuen-
te encontrarla y 11 de nuestros cases ten1an m~s de 10 mm 
Hg. de presi6n final del VD, que llegaba a 18 mrn Hg. en 3 
cases. Aunque se ha sefialado que las presiones teledias-
t6licas altas en el VD son mas frecuentes encontrarlas 
cuando hay obstrucci6n al retorno venose (76), ninguno de 
nuestros cases la ten!an. La propia insuficiencia card!~ 
ca y la consiguiente insuficiencia ventricular derecha p~ 
recen ser los responsables de estas presiones finales al-
tas en el V~ que a su vez podrfan explicar muchos de los 
cases con aurnento de la presion en la AD sin CIA restric-
tiva y la trasmisi6n de esta elevacion de la presion a la 
misma AI. 
Como ocurri6 en 3 casos de nuestra serie,es frecuente 
encontrar gradientes de presion entre el VD y la AP que 
pueden llegar hasta 40-50 mrn Hg. sin alteracion valvular 
(76) y debidos al hiperaflujo pulmonar. 
En general, en el adulto, la PS y la del ventr1culo 
izquierdo es normal. Igual puede ocurrir en el nino o en 
el lactante cuando no hay obstruccion al retorno venose. 
En los reci~n nacidos y lactantes la PS puede ser baja y 
considerablemente menor que la PAP, sobre todo cuando hay 
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obstrucc16n al retorno venoso o un pequefio foramen oval. 
En el an~lisis de las presiones del VI de nuestros c~ 
sos hay un hecho que nos ha llamado poderosamente la ate!!. 
ci6n ya que en 8 la presi6n final o telediast61ica del VI 
estaba claramente elevada. Determinamos que tal situa-
ci6n se daba cuando dicha presi6n final era mayor del 10% 
de la presi6n sist6lica. Incluso presiones telediast6li-
cas de 15 y 20 mm Hg.,respectivamente, se encontraron en 
dos casos, exageradamente elevadas teniendo en cuenta so-
bre todo la edad de nuestros pacientes. 
La explicaci6n sobre este hallazgo no parece clara 
aunque la discutiremos mAs adelante junto con los hallaz-
gos anat6micos. 
Angiograf1a: 
La angiograf1a permiti6 hacer el diagn6stico en todos 
nuestros casos. La inyecci6n de material de contraste 
puede realizarse en el colector comdn si es accesible o 
en el tronco pulmonar. Durante la fase de recirculaci6n 
se puede observar la terminaci6n de las venas pulmonares 
que forman las im!genes angiocardiogr~ficas t1picas seg6n 
el lugar de la desembocadura. 
En caso de sospecha de DVPAT de tipo mixto es obliga-
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do la inyecci6n selectiva, tanto en la rama derecha de la 
arteria pulmonar como en la izquierda, ya que en estes ca 
sos las venas pulmonares de cada pulm6n pueden.desembocar 
en diferentes niveles. 
En todo nuestros cases de DVPAT a la vena innominada 
se observ6 c6mo las venas pulmonares terminaban en una V! 
na pulmonar comdn o colector comGn que se continuaba con 
la vena vertical, vena innominada y VCS derecha y que fo~ 
mahan la parte superior de la imagen en "8" o "en mufieco 
de nieve", t{pica de esta cardiopat{a. 
Cuando el DVPAT ocurre en el seno coronario, las ve-
nas pulmonares terminaban en el colector com6n que entra 
en el sene coronario en la parte posterior del coraz6n 
(77). En la proyecci6n posteroanterior el seno coronario 
dilatado tiene forma ovoidea ode .. pera", situado en la 
regi6n paravertebral izquierda a nivel de la parte media-
inferior de la AD. El seno coronario dilatado puede que-
dar tambi~n claramente definido en la proyecci6n lateral 
{78) . 
Cuando el DVPAT se realiza en la AD no se visualizan 
estructuras extracard1acas y el material de contraste re-
llena. directamente la AD. Este tipo es el que m§s se pu~ 
de prestar al error diagn6stico como ocurri6 en dos de 
nuestros cases. En uno de ellos con DVPAT al seno corona 
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rio el error se debi6 a que no se visualizaba la estruc-
tura t!pica ovoidea del seno coronario dilatado y era la 
AD la primera estructura que parec!a rellenarse durante 
la recirculacion. En el otro, con DVPAT a la VCS derecha 
en el acto quirGrgico, el diagn6stico angiocardiogr~fico 
fue a la AD: en este caso las venas pulmonares desemboca-
ban en la VCS derecha, pero inrnediatamente por encima de 
su desembocadura en la AD lo que hac1a pr~cticamente im-
posible su diferenciaci6n. 
En el DVPAT de tipo infradiafragmStico, y como ocu-
rri6 en nuestros casos, la imagen angiocardiogr~fica es 
muy t!pica ya que la vena pulmonar comGn sigue una direc-
ci6n vertical, atraviesa el diafragma y termina en la ve-
na cava inferior o en alguna de sus venas tributarias. 
En el DVPAT de tipo mixto, las venas pulmonares pue-
den desembocar a diferentes niveles o en diferentes luga-
res. En nuestro Gnico caso de esta variedad, las venas 
pulmonares superiores izquierdas desembocaban en la vena 
innominada mientras que las inferiores y las venas pulmo-
nares derechas lo hac1an en el seno coronario. 
Ademas del diagn6stico, la angiografia permite, me-
diante la inyecci6n de contraste en la AI, valorar el ta-
mafio de las cavidades izquierdas -de gran importancia de 




Despu~s del estudio hemodin~mico y una vez comprobado 
el diagn6stico por angiocardiograf!a, se practic6 atrio-
septostom!a de Rashkind con cateter-bal6n en 16 casos. 
La atriosepto~tom!a como una forma de tratamiento pa-
liativo en el DVPAT fu~ descrita por Miller y col (79). 
Los posibles beneficios de esta t~cnica paliativa son 
todav!a ampliamente discutidos. 
El tamafio del defecto septal interauricular se ha con 
siderado que puede tener un papel significative en rela-
ci6n con la mortalidad (14,22,31,80,81) aunque este hecho 
es mucho menos importante para otros autores (82,83). 
Igualmente, la posibilidad de obstrucci6n a nivel del 
foramen oval, a trav~s del cual debe pasar todo el gasto 
sist~mico, ha sido planteada (79,84,85). 
La mejor!a de los s!ntomas cl!nicos despu~s de la 
atrioseptostom!a descrita en rnuchos casos (61,79,85,86) 
hace que se deba tener en cuenta la importancia del agra~ 
darniento de la comunicaci6n interauricular. 
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Por todo ello y, sabre todo, teniendo en cuenta la 
alta mortalidad quirrtrgica en los primeros meses de vida 
(14,22,24,61) se debe contemplar la atrioseptostomta como 
un procedimiento paliativo o de primer estadto en el tra-
tamiento de los nifios con DVPAT. 
Sin embargo, no existe acuerdo en qu~ tipo de DVPAT 
ni en qu~ momenta emplear este procedimiento. Ast, mien-
tras El-Said y col (87) recomiendan su uso en todos los 
pacientes por debajo de los 6 meses de edad, otros como 
Gathman y Nadas (88) son menos entusiastas y reservan el 
procedimiento para aquellos nifios con obstrucci6n demos-
trada a nivel del defecto septal. 
Igualmente, aunque se ha propuesto tambi~n el empleo 
de esta t~cnica paliativa en los casas con insuficiencia 
card!aca e hipertensi6n arterial pulmonar (22), Gathman y 
Nadas (88) demostraron que esta t~cnica paliativa tiene 
resultados satisfactorios cuando no existe hipertensi6n 
arterial pulmonar ya que 19 de 22 nifios (86\) sobrevivie-
ron al primer afio y, por el contrario, solo 2 de 25 (8\) 
con hipertensi6n arterial pulmonar llegaron al afio de 
edad. Por ello, parece clara que la obstrucci6n al re-
torno venoso y la hipertensi6n arterial pulmonar no perm! 
ten una cirugta en dos estad1os, y la cirug!a precoz es 
lo recomendado en estos casos (21,88). 
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Nosotros realizamos esta t~cnica paliativa en 16 ca-
ses. Los resultados los consideramos como buenos cuando 
se igualaron las presiones en ambas auriculas despu~s del 
procedimiento y cuando existi6 una mejeria clinica, mani-
festada por disminuci6n o desaparici6n de los signos de 
insuficiencia cardiaca, disminuci6n de la cardiomegalia, 
acidosis etc. As{ ocurri6 en 9 de nuestros casos, pero en 
los 7 restantes los resultados fueron nulos o no se pudi~ 
ron valorar. 
Hay que tener en cuenta que casi con toda seguridad 
en varios de nuestros casos el procedimiento no fu~ efec-
tivo ya que se realiz6 en nifios mayores de 1-2 meses, a 
partir de cuya edad es rnuy probable que el tabique inter-
auricular est~ ya fibrosado y el procedimiento puede ser 
inefectivo. 
Ninguna cornplicaci6n atribuible al procedimiento ocu-
rri6 en nuestros casas, aunque como sefialan Serrato y col 
(85) hay que ser cuidadosos para evitar la rotura del ba-
16n durante las pasadas y para no provocar una prolongada 
oclusi6n del foramen oval ya que cesarfa el gasto cardia-
co sist~mico con las 16gicas consecuencias. 
Nosotros, y basados en nuestros hallazgos anat6micos 
que discutiremos posteriormente, creemos que existe rela-
ci6n entre el tarnafio de la CIA y el tamafio de las cavida-
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des izquierdas lo que justifica plenamente la atriosepto~ 
tom1a de Rashkind. 
Igualmente, pensamos que el procedimiento debe hacer-
se en los casos de DVPAT sin obstrucci6n al retorno veno-
so, inmediatamente despu~s de hecho el diagn6stico hemodi 
n~mico y con la idea de que el procedimiento puede ser 
efectivo en los nifios de hasta un mes de edad y que posi-
blemente no lo sea por encima de esta edad porque el tabi 
que est~ ya fibrosado. 
En los casos de DVPAT con obstrucci6n al retorno veno 
so como es el tipo infradiafragm~tico, la indicaci6n qui-
rGrgica debe de plantearse inmediatamente despu~s de he-
cho el diagn6stico. 
Diagn6stico diferencial: 
En el lactante, el OVPAT sin obstrucci6n al retorno 
venoso obliga al diagn6stico diferencial con aquellas ca! 
diopat1as que cursan fundamentalmente con aumento del fl~ 
jo pulmonar ast como con insuficiencia card1aca de apari-
ci6n no precoz es decir despu~s de los 20-30 d1as de la 
vida (89). La cianosis, en mayor o menor grado, puede 
estar o no presente dependiendo del tipo de cardiopat1a. 
Estas anomal!as son fundamentalmente la comunicaci6n 
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interventricular grande, el ductus grande, el canal auri-
culoventricular, la ventana aortopulmonar, las fistulas 
arteriovenosas perif~ricas, el tronco comOn con flujo pu! 
monar aumentado, la doble salida del ventr!culo derecho 
sin estenosis pulmonar, el ventr!culo Onico, la atresia 
tricusptdea sin estenosis pulmonar y trasposici6n de las 
grandes arterias sin estenosis pulmonar. Aunque es casi 
excepcional, no hay que olvidar que la CIA grande puede 
ser causa de insuficiencia card!aca en el lactante. 
Casi todas estas cardiopat1as se diferencian del 
DVPAT sin obstrucci6n porque tienen signos electrocardio-
gr~ficos y radiol6gicos de crecimiento de las cavidades 
izquierdas debido a la sobrecarga de volumen secundaria 
al cortocircuito izquierda-derecha. Ademas, los signos 
auscultatorios suelen ser bastante diferentes y el hiper-
aflujo a trav~s de la v~lvula auriculoventricular izquie~ 
da se manifiesta por un retumbo en el foco mitral a dife-
rencia del soplo rnesodiast6lico tricusp1deo por hiperafl~ 
jo que aparece en el drenaje an6malo. 
Tambi~n, alguna de estas cardiopat1as como la traspo-
sici6n de grandes arterias pueden tener signos radiol6gi-
cos caracter!sticos como el ped!culo estrecho y el arco 
de la pulmonar excavado que ayudan al diagn6stico difere~ 
cial y en otras, como en el canal auriculoventricular son 
los signos electrocardiogr§ficos de rotaci6n antihoraria 
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en el plano frontal los que ponen en la pista del diagn6~ 
tico. 
La gravedad de la enfermedad en estes cases con sospe 
cha de DVPAT obliga a otro tipo de estudios incruentos C£ 
mo la ecocardiograf!a y justifica el cateterismo card!aco 
que proporcionar~ el diagn6stico definitive. 
En el nino mayor y en el adulto con DVPAT el diagn6s-
tico diferencial incluye la CIA, la aurtcula com6n, el 
ostium primun y el drenaje venose pulmonar an6mala par-
cial. 
El ostium primum se puede sospechar por el eje iz-
quierdo en el electrocardiograma. Por otro lado, en el 
nino mayor o en el adulto, una cianosis media suele estar 
presente generalmente en el DVPAT y, sin embargo, estS 
ausente en la CIA tipo ostium secundum o en el drenaje 
parcial de ias venas pulmonares. 
No obstante, el diagn6stico cl!nico diferencial puede 
ser muy dif!cil en algunos ocasiones y estar plenamente 
justificado otro tipo de exploraciones, inclu!do el estu-
dio hemodinSmico para llegar al diagn6stico correcto. 
El DVPAT con obstrucci6n al retorno venose obliga al 
• 
diagn6stico diferencial con las cardiopat1as que originan 
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insuficiencia card1aca precoz, durante el periodo neonatal 
o alrededor de la primera semana de vida. 
Estas situaciones son fundarnentalmente el s1ndrome de 
coraz6n izquierdo hipopl~sico que incluye: la atresia 
a6rtica, la atresia rnitro-a6rtica, la estenosis rnitral-
a6rtica severa,la coartaci6n a6rtica, la fibroelastosis 
endoc!rdica con ventr1culo izquierdo hipoplasico, la atre 
sia mitral y la estenosis mitral. 
En este s1ndrome el transtorno fisiopatol6gico funda-
mental es la disminuci6n o falta absoluta de funci6n de 
las cavidades izquierdas lo que origina el estancamiento 
de sangre en el pulm6n y el fracaso del ventr1culo dere-
cho al tener ~ste que luchar contra las resistencias de 
la circulaci6n sist~rnica y manejar los flujos sist~rnico y 
pulmonar. 
Aunque hay signos clinicos que se pueden recoger a la 
cabecera del enfermo y que pueden orientar el diagn6stico 
bacia una de estas cardiopatias como ocurre con la ausen-
cia de pulsos fernorales en la coartaci6n, con la disrninu-
ci6n de los pulsos perif~ricos por el bajo volumen rninuto 
en el sindrome del coraz6n izquiefrdo hipoplasico, con la 
presencia de un segundo ruido unico en la atresia aorta, 
etc., el diagnostico hemodinamico y angiocardiografico son 
obligados pa~a poder llegar al diagnostico definitivo. 
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Ultimamente, la ecocardiograf!a ha demostrado ser ex-
traordinariamente Gtil en el diagn6stico diferencial del 
DVPAT obstructive con el s1ndrome de coraz6n izquierdo h! 
popl~sico y con el s!ndrorne de distress respiratorio del 
reci~n nacido (90). 
Finalmente, el DVPAT con obstrucci6n obliga tambi~n 
al diagn6stico diferencial con otras causas de obstruc-
ci6n venosa pulmonar (42) como el cor triatriatum y la es 
tenosis aislada de venas pulmonares. Generalmente, es la 
angiografia la que permite identificar en estos casos el 
lugar de la obstrucci6n. 
6.1.2. Anatom1a. Hallazgos anat6micos. 
Del an~lisis de nuestros hallazgos anat6mi~os se com-
prueba que, como era de suponer, las cavidades derechas 
estAn agrandadas. 
A pesar del corto nfirnero de casos, debido a la rareza 
de esta anomal1a, el estudio estadistico de nuestro mate-
rial demuestra que las cavidades derechas estAn dilatadas 
e hipertrofiadas. 
Cuando cornpararnos nuestras medidas con las de corazo-
nes normales de similar edad (48), se cornprueba y demues-
tra que en el DVPAT el grosor de la pared del VD, el ani-
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llo tricusp1deo, la c~mara de entrada y de salida del VD 
y el di~rretro de la arteria pulmonar son mayores que en 
los corazones normales de edades similares, siendo esta 
diferencia estad!stica~ente significativa. 
Igualmente, el tamafio estirnado de la AD fu~ entre dos 
y cuatro veces mayor que el de la AI. 
Estos hallazgos son f~ciles de comprender si se re-
cuerda la fisiopatolog1a de esta car'diopat1a ya que en 
ella tanto el flujo venose pulrnonar como el sist~rnico dr~ 
nan en la AD. Se produce as! una sobrecarga de volurnen 
con la consiguiente dilataci6n de la cavidad auricular, 
del anillo tricusp1deo, de la c~mara de entrada y de sal! 
da del VD y del di~rnetro de la arteria pulmonar por el 
~ismo hiperaflujo. 
Como se puede ver por nuestros resultados, esta sobr~ 
carga de volurnen con hipertrofia y dilataci6n de las cavi 
dades derechas es independiente en esta cardiopat1a del 
sexo, de la edad, del lugar del drenaje an6malo y del ta-
mafio de la cornunicaci6n interauricular. 
Sin embargo, no son tan f~ciles de analizar y expli-
car nuestros hallazgos en las cavidades izquierdas. 
Ha sido y sique siendo discutido el tamafio de las cavidades 
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izquierdas en el OVPAT, asi como la importancia que po~ 
driatener en la evoluci6n de esta cardiopatia una cavidad 
ventricular izquierda reducida o disminuida de tamafio. 
Se ha dicho que el tamafio de la AI y del VI parecen 
ser mucho m~s pequefios en esta malformaci6n que las co-
rrespondientes cavidades derechas y se ha especulado so-
bre el papel que la hipoplasia de las cavidades izquier-
das podia representar en la g~nesis de la congesti6n ven£ 
so pulmonar que aparece en muchos de estes nifios antes de 
operarse, asi como que esta falta de desarrollo del cora-
z6n izquierdo podr1a ser responsable de la muerte en el 
postoperatorio inrnediato de algunos cases (16,84). 
Posteriores estudios sobre vol6menes de las cavidades 
izquierdas en esta cardiopat1a realizados por Graham y 
col (91) asi como hallazgos de series quir6rgicas han su-
gerido que si bien las cavidades izquierdas pod1an estar 
disminuidas no lo estaban en un tamafio cr1ticamente pequ~ 
no ( 2 5 , 9 2 , 9 3 ) • 
Del an~lisis de nuestros resultados podemos deducir 
en primer lugar que en el DVPAT el tamafio del VI no siem-
pre es pequefio ni, rnenos afin, hipopl~sico. 
El estudio de nuestras medidas demuestra que en el 
grosor de la pared del VI, en la c~nara de entrada y en 
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la c~mara de salida del VI as! como en el anillo mitral 
no hay diferencia estad!stica significativa cuando se co~ 
paran con corazones normales de edades similares (48). 
Aunque en conjunto no existe nivel alguno de signifi-
caci6n desde el punto de vista estad!stico cuando se com-
paran las medidas del VI de los casos de DVPAT y las de 
corazones normales, s1 hay resaltar varios hechos no sefia 
lados hasta ahora. 
En primer lugar, en los cinco primeros casos la media 
del grosor de la pared del VI fu~ incluso mayor que la me 
dia de los corazones normales encontrada por de la Cruz y 
col (48). Igualmente, en todos ellos las medidas del 
tracto de entrada y de salida del VI as! como del anillo 
mitral nunca fueron pequefias· sino que eran similares e i~ 
cluso mayore~ que las de corazones normales de la misma 
edad. 
Curiosamente, son estos casos los que ten!an una CIA 
m~s grande y por el contrario los que ten1an CIA pequefia 
o foramen oval son aquellos con grosor de la pared del VI 
menor, as! como con un anillo mitral m~s pequefio. 
Esto nos hace pensar en la importancia que tiene de! 
de el punto de vista hernodin~rnico el defecto septal inteE 
auricular que condiciona una relaci6n entre el desarrollo 
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y tamafio del VI y el tamafio de la CIA. Es decir, los ca-
sos con CIA amplia son lo que tendr!an cavidades izquier-
das normales o bien desarrolladas mientras que aquellos 
con foramen oval o CIA restrictivas sertan en los que se 
podrta encontrar unas cavidades izquierdas menores y redu 
cidas de tamafio. 
Estos razonamientos justificartan la pr~ctica de una 
atrioseptostom1a con cateter-bal6n inmediatamente despu~s 
de hecho el diagn6stico.de DVPAT durante el cateterismo. 
Adem~s, el estudio histom~trico que se realiz6 en 
ocho casos, midi~ndose en cada muestra el di~metro tras-
versal de 50 fibras card!acas del VD y del VI, apoya que 
lo afirmado anteriormente sobre el tamafio de las cavida-
des izquierdas no pudo ser una falsa apreciaci6n macros-
c6pica. 
Hasta el momento -que conozcamos- no existe ningan e~ 
tudio histom~trico de m6sculo card!aco en lactantes y ni-
fios sin cardiopat!a. Por ello, no es posible conocer los 
valores de las medidas del grosor de las fibras card1acas 
en nifios con corazones normales. Solamente Ferrans (94) 
sefiala valores de 10-lSu para las fibras card1acas, pero 
de corazones adultos. 
A pesar de la imposibilidad de comparar nuestro estu-
203 
dio histom~trico con otro similar de corazones normales 
hay que sefialar algunos datos de inter~s. 
En primer lugar, en dos de nuestros casos el grosor 
de las fibras ventriculares izquierdas era mayor que el 
de las derechas. En ellos, la media de la medida de SO 
fibras card1acas de VI era de 16,15u y 12,05u, respecti-
vamente. Estas cifras se aproxirnan o superan a los valo 
res normales, perc de corazones adultos (94) lo que hace 
presuponer que estas medidas encontradas en nifios de po-
co peso y edad son claramente pato16gicas y sugerentes 
de hipertrofia microsc6pica. 
Adem4s, en otros tres casos el grosor meoio de las 
fibras card1acas era mayor de lOu. 
De todo ello se deduce que la apreciaci6n macrosc6p! 
ca de hipertrofia parietal izquierda encontrada en algu-
nos casos se ve tambi~n confirmada, a veces, en. el estu-
dio histol6gtco. 
Sin embargo, aunque como hemos dicho anteriormente el 
tamafio de la CIA influye en el desarrollo y tamafio del VI, 
es posible que en la hipertrof1a pueden influir otra se~ 
rie de factores ya que de los dos casos nuestros (3 y 7) 
-que hemos considerado que ten!an hipertrof1a microsc6pi-
ca por ser la medida del grosor de sus fibras similares o 
204 
superiores a las de corazones adultos- uno de ellos (ca-
so 3) tenia una CIA grande, pero el otro (caso 7) tenia 
un foramen oval. 
Aunque en ninguno de nuestros casos existia desorga-
nizaci6n intrasfascicular de fibras mioc!rdicas ni fibr£ 
sis intra e interfascicular, que sugieran la presencia 
de una miocardiopat1a acompafiante, es posible que otros 
factores no conocidos como la hipoxia, alteraciones gen! 
ticas o bioqu1micas, etc., condicionen en algunos cases 
la hipertrofla del VI, la cual explicar1a igualmente al-
gunos de los hallazgos hemodinAmicos encontradas ya que, 
en algunos cases la presi6n diast6lica final del VI esta 
ba anormalmente elevada, llegando a ser en dos cases de 
15 y 20 mrn Hg. respectivamente. 
Este hallazgo de que algunas veces el VI puede estar 
hipertrofiado y que basta ahora no ha side sefialado en la 
literatura, unido a los signos hemodinAmicos de mala dis-
tensibilidad del VI s1 creemos que pueda explicar la mala 
evoluci6n o los malos resultados quirdrgicos en algunos 
cases. 
Ast como el tamafio del VI no es pequefio e incluso en 
algunas ocasiones puede ser mayor que el normal, no ocu-
rre lo mismo con la AI. 
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El tamafio estimado de la AI fu~ en todos los cases de 
2 a 4 veces menor que el dela AD y adem~s, en todos menos 
en dos, la AI era hipopl~sica y pr~cticamente reducida a 
la orejuela. Esto es 16gico que ocurra en esta cardiopa-
t!a si pensamos en la contribuci6n que en el coraz6n nor-
mal tienen las venas pulmonares en la formaci6n de la AI 
y que £alta en el DAPAT. 
Esta pequefiez o hipoplasia de la AI puede tener impl~ 
caci6n quirGrgicas ya que obliga a realizar una anastomo-
sis con el tronco venose pulmonar.comGn que sea lo sufi-
cientemente amplia para no crear una estenosis a ese ni-
vel. 
Queda la duda si esta AI hipopl§sica, aunque amplia-
da con el colector venose pulmonar comun,pueda tener la 
suficiente distensibilidad despu~s de la cirug!a para m~ 
nejar el flujo sist~mico. Quiz§s, ~sta sea otra de las 
causas de muerte en el postoperatorio inmediato de algu-
nos casos que como veremos m§s adelante fallecen en los 
primeros horas en edema agudo de pulm6n y bajo volumen 
minuto. 
6.1.3. Tratamiento, resultados guirGrgicos y evoluci6n. 
La evoluci6n natural de esta cardiopat!a demuestra 
que el tratamiento m~dico intensive proporciona s6lo bene 
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ficios temporales y desde luego no evita que la mayor!a 
de los nifios fallezcan antes de los 6-12 meses de edad. 
Por lo tanto, un diagn6stico correcto y precoz es oblig~ 
do para establecer la indicaci6n quir6rgica en el memen-
to m!s oportuno. 
Los pacientes que sobreviven los 12 meses generalme~ 
te tiene una CIA grande, un flujo pulmonar balanceado y 
no presentan obstrucci6n al retorno venoso pulmonar. Es-
tes nifios pueden ser operados de manera electiva despu~s 
del afio de edad y con una mortalidad bajo de alrededor 
del 10% (95). 
Desafortunadamente estos pacientes representan menos 
del 20% de todos los DVPAT ya que la mayor!a fallecen an 
tes de los 12 rneses y la cirug!a debe indicarse antes de 
esa edad para que puedan sobrevivir. 
Desgraciadamente, aunque los resultados quir6rgicos 
son superiores al tratamiento m'dico, no son, al menos 
todav!a, 6ptimos. 
En nuestra serie se operaron 18 cases y fallecieron 
B, es decir el 44,44%. 
Una mortalidad quir6rgica similar es la referida por 
la mayor!a de los autores cuando se realiza el tratamien 
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to quirUrgico por debajo de los 6 meses de la vida. As!, 
Gersony y col (25) en su serie de 10 pacientes tiene una 
mortalidad del 30%: Parry col (96) el 45% (ll.pacien-
tes); Behrendt y col {92) el 65% (37 pacientes); Bonchek 
y col {97) el 57% (7 pacientes). 
La mortalidad quirUrgica de los DVPAT es mayor que 
la de otras cardiopat!as. Las razones para que esto oc~ 
rra no son conocidas. Estos resultados no 6ptimos se 
han atribuido a varias causas que vamos a analizar a con 
tinuaci6n. 
Se ha discutido si la edad es un factor determinante 
o no en los malos resultados quirUrgicos. 
Aunque se han sefialado ~xitos quirurgicos en nifios 
operados en los primeros d!as o semanas de la vida (23, 
93,98) tanto en los tipos de DVPAT con obstrucci6n como 
sin obstrucci6n al retorno venoso, del an~lisis de los 
resultados de nuestra serie se deduce que la mortalidad 
quirUrgica est~ en relaci6n con la edad. 
De nuestros 8 casos fallecidos, 7 (87,5%) ten!an m~ 
nos de 6 meses de edad cuando se operaron y solamente 1 
{12,5%) era mayor de esa edad. 
Para nosotros, por lo tanto, la mortalidad quirUrgi-
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ca por debajo de los 6 meses es 4 veces mayor que por enci 
rna de esa edad. 
Cuando se analizan los resultados quirfirgicos en rela-
ci6n con el tipo de OVPAT y con la edad, se observa igual-
mente que la edad media de los 8 fallecidos (5,2 meses) 
fue mucho m~s baja que la edad media de los 10 supervivie~ 
tes (18,5 meses). Esto apoya la idea que, independiente-
mente del lugar del OVPAT {excepto en el tipo infradiafra~ 
mAtico), la edad es un factor que influye en la mortalidad. 
Cuando se analizan los hallazgos de nuestros casos op~ 
rados y fallecidos podemos observar que en 3 exist1a un fo 
ramen oval y en los otros 5 la CIA era pequefia. La AI fue 
pequefia o hipoplSsica en todos los casos y el VI fue pequ~ 
fio en 5 casos y normal en 3. 
Por el contrario, en los casos operados y que sobrevi-
vieron la CIA era grande, la AI era de tamafio normal en t~ 
dos menos en dos y el tamafio del VI era normal en todos me 
nos en 1. Es decir, el tamafio de las cavidades izquierdas 
era menor en los casos que fallecieron que en los que so-
brevivieron. Esto obliga a pensar que el tamafio de las c~ 
vidades izquierdas puede influir en los resultados quirfir-
gicos y en la mortalidad. 
Como ocurri6 al analizar las piezas anat6micas aque-
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llos que ten1an unas cavidades izquierdas mayores eran 
los que presentaban una CIA mayor. Por lo tanto, el ta-
mafio de la CIA parece influir en el tamafio de las cavida 
des izquierdas. Esto justificarfa la atrioseptostom1a 
con cateter-bal6n de Rashkind (47). 
En nuestra opini6n y de acuerdo con Mullins y col 
(99), la atrioseptostom1a debe intentarse al final del 
cateterismo una vez hecho el diagn6stico en todos los n! 
fios por debajo de los 6 meses de edad y que no tiene obs 
trucci6n al retorno venoso. Si mejoran podr1a retrasar-
se la cirug1a y evitarse, por lo tanto, la alta mortali-
dad quir6rgica durante los primeros meses. 
En los casas con obstrucci6n al retorno venose la ci 
rug1a deber1a indicarse inmediatamente despu~s de hecho 
el diagn6stico. 
Como comentamos al sefialar nuestros hallazgos anat6-
micos, el tamafio del VI·en el DVPAT puede ser pequefio, 
normal o incluso grande. Parecidos hallazgos se encon-
traron cuando el tamafio del VI se estim6 por angiograf1a 
o por el cirujano durante el acto quirfirgico. 
Se ha discutido mucho el papel que el tamafio de las 
cavidades izquierdas podr1a tener en los resultados qui-
rurgicos y en la mortalidad y se ha postulado que la fal 
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ta de desarrollo del coraz6n izquierdo podr!a ser respon-
sable de la muerte en el postoperatorio inmediato de alg~ 
nos casos (16,84). 
El hecho de que los casas de nuestra serie que fueron 
operados y que fallecieron en el postoperatorio inmediato 
con s!ndrome de bajo gasto card!aco tuvieran las cavida-
des izquierdas menores que los que sobrevivieron ha-
ce pensar que el pequefio tarnafio del VI puede influir en 
la mortalidad quirfirgica. Sin embargo, esta no puede ser 
la finica causa ya que hubo tambi~n casas fallecidos con 
VI de tamafio normal o incluso grande como se cornent6 al 
analizar los hallazgos anat6micos. 
Adem!s y como se senal6 anteriormente, estudios sobre 
volfimenes de las cavidades izquierdas en el DVPAT realiz! 
dos por Graham y col (91) as! como observaciones quirGrg! 
cas han sefialado que el tamafio del VI no es, al menos, 
cr!ticamente pequeno. Por otro !ado, para Parry col(96) 
el gasto card!aco en el postoperatorio inrnediato de 9 ca-
sas con DVPAT fu~ similar al de otros cases operados de 
cirug!a card!aca con otros defectos. 
As! pues, el tamafio reducido del VI cuando est! pre-
sente en el DVPAT, puede ser una de las causas que infl~ 
yan en los malos resultados, pero no la anica. 
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Nosotros ~o hemos podido demostrar en el estudio his-
tol6gico la presencia de desorganizaci6n intrafascicular 
de las fibras miocgrdiacas ni fibrosis intra e interfascicu 
lar que podr!a sugerir la presencia de una miocardiopat!a 
acompafiante. Sin embargo, la presi6n telediast6lica iz-
quierda elevada encontrada en varies casas sugiere que la JM.la 
distensibilidad de la cavidad ventricular izquierda por 
razones que no podemos explicar pudiera ser responsable 
de los malos resultados de algunos casas. Quiz~s, facto-
res no conocidos ya sean ambientales, gen~ticos, hip6xi-
cos, etc., puedan ser los responsables de estas situacio-
nes de distensibilidad disminuida o de la hipertrofla 
parietal izquierda presente en algunos casos y condicio-
nar la mala evoluci6n de los mismos. 
Mas com6n a todos los casas operados y fallecidos fue 
la pequefiez o hipoplasia de la AI reducida a la orejuela 
en rnuchos de ellos. Para nosotros esta reducci6n del ta-
mafio de la cavidad auricular tiene implicaciones quir6r-
gicas como sefialamos al analizar los hallazgos anat6micos. 
Despu~s de la cirug!a, la falta de una suficiente dis 
tensibilidad de la AI para manejar el flujo sist~mico po-
dia ser la causa de muerte en edema agudo de pulm6n y ba-
jo volumen minute en algunos casas. 
Los otros factores que influyen en la mortalidad son 
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la hipertensi6n pulmonar y la obstrucci6n al retorno veno 
so. De nuestros 8 casos fallecidos en 5 exist1a hiperte~ 
si6n arterial pulmonar con obstrucci6n al retorno venoso 
en 3 de ellos. 
Es bien conocido que la mortalidad quirfirgica es mu-
cho m~s alta cuando hay obstrucci6n al retorno venose co-
mo ocurre en el DVPAT d~ tipo infradiafragm~tico (92,95). 
Ya que la t~cnica quirdrgica en estos casos es muy simi-
lar a la de los otros tipos de DVPAT, la mayor mortalidad 
de estos ninos hay que relacionarla con otros factores c~ 
mo son la edad m~s joven al tiempo de operarse, el edema 
pulmonar, la hipertensi6n arterial pulmonar y el estado 
cr1ticamente grave en que se encuentran antes de la ciru-
g1a. 
La hipertensi6n arterial pulmonar tambi~n ha sido se-
fialado como un determinante de la alta mortalidad quirOr-
gica (22,60,61) aunque buenos resultados han sido sefiala-
dos de manera aislada por algunos autores (25). 
La HAP en el DVPAT tiene varies rnecanismos: 
a) elevaci6n de la presi6n venose pulmonar~ 
b) aumento del flujo pulmonar: 
c) hipoxia y acidosis secundaria al cortocircuito iz-
quierda-derecha y a la severa insuficiencia cardia 
• 
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ca (85} y 
d) proliferaci6n de la intima e hipertrofla de la ca-
pa media en las arteriolas pulmonares (100). 
Existen una serie de grados de HAP que pueden afectar 
adversamente la evoluci6n natural de la cardiopat1a as! 
como la mortalidad operatoria. 
La t~cnica quirGrgica varia segGn el tipo anat6mico 
de DVPAT. 
Cuando ocurre en la AD, ~sta se abre y se extirpa el 
tabique interauricular. A continuaci6n se coloca un pa~ 
che cosido de tal manera que se crea un nuevo tabique i~ 
terauricular el cual deriva el flujo venoso pulmonar a 
la AI que queda ampliada. 
Una modificaci6n de esta ·t~cnica es empleada tambi~n 
para la correcci6n del DVPAT al seno coronario. En este 
caso, la pared coman del seno coronario y de la AI es am 
pliamente excindida a trav~s de una atriotom1a derecha. 
Se coloca luego un parche que al rnismo tiernpo que cierra 
la CIA incluye las venas pulmonares en la AI ampliada. 
Este tipo de reparaci6n origina que el flujo del seno co 
ronario drene en la AI, pero esta anormalidad es hemodin~ 
rnicamente bien tolerada. 
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En el DVPAT a la vena innominada la t~cnica consiste 
en la creaci6n de una amplia anastomosis "lado a lado" e!! 
tre la AI y la vena pulmonar comun que est~ situada inrne-
diatamente detr~s de la AI. Posteriormente es necesario 
cerrar la CIA y ligar el lugar de la conexi~n an6mala. E~ 
ta misma t~cnica con pequefias modificaciones es la emple~ 
da para corregir el DVPAT a la vena cava superior y al 
sistema porta. 
Evoluci6n. Historla natural. DVPAT del adulto. 
De nuestros 29 casos con formas aisladas de DVPAT, 
11 no fueron operados. De estos fallecieron 9 (81,81%) 
de complicaciones inherentes a la propia cardibpat!a y 
se desconoce la evoluci6n de los otros 2 (18,19%} aunque 
presumiblemente tambi~n fallecieron dada la mala situa-
ci6n c11nica en que se encontraban en su ultima consulta 
m~dica y el no acudir a revisiones sucesivas. 
Las razones por las que estos nifios no se operaron 
fueron fundamental tres: a) diagn6stico de la anomal1a 
en una etapa en que la cirug!a del DVPAT no estaba toda-
v1a desarrollada; b) no aceptaci6n del riesgo quirfirgico 
por parte de los padres: c) situaci6n cl!nica cr!tica 
que bacia necesario un tratamiento m~dico intensive pre-
via a la cirug1a. 
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Como se desprende de esta serie de cases no operados 
con edad media baja (S meses), la evoluci6n y pron6stico 
del DVPAT con tratamiento m~dico es desalentador ya que 
pr~cticamente la mayorta fallecen en un pertodo corto de 
tiempo desde que se hace el diagn6stico y que en nuestros 
cases oscil6 entre 2 dtas y 18 meses. 
Las causas de muerte, como en nuestros casos, son de-
bidas casi siempre a insuficiencia cardtaca refractaria al 
tratamiento m~dico y/o infecciones respiratorias de repe-
tici6n. 
El pron6stico y la supervivencia de estos pacientes 
est~ marcado por el tamafio de la CIA y por la presencia 
de obstrucci6n al retorno venose pulmonar. El estado del 
lecho vascular pulmonar tambi~n desempefia un importante 
papel ya que determina la magnitud del flujo pulmonar por 
medic del desarrollo de cambios proliferativos en la red 
vascular pulmonar que influyen en la supervivencia y, por 
lo tanto, en la edad que pueden alcanzar estes pacientes. 
De cualquier manera, el pron6stico es totalmente pesi 
mista ya que sin tratamiento m~dico m~s del 80% fallecen 
durante el pri~er afio de la vida (1,14,18,20,24). En el 
estudio de Keith y col (63) de 58 cases con DVPAT de to-
dos los tipos , el SO% fallecieron a los 3 meses y el 80% 
antes del afio de vida. La evoluci6n de los cases de la 
• 
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serie de Burroughs y Edwards (14) es similar. 
Los pacientes con CIA pequefia tienen un pron6stico 
peor (14,63). Igual ocurre cuando existe obstrucci6n al 
retorno venoso pulmonar ya qu.e en este tipo la muerte se 
presenta en los primeros dtas o semanas y en una serie de 
33 casas de DVPAT con obstrucci6n el superviviente m~s 
viejo ten{a 4,5 meses (37}. 
Los pacientes que superan la infancia y llegan a la 
edad adulta lo hacen como consecuencia de la protecci6n 
proporcionada por el aumento de las resistencias vascul~ 
res pulmonares. Lesiones y cambios proliferativos en la 
Intima de los vasos pulmonares han sido descritos a eda-
des tan tempranas como los 8 meses (100). Esta protec-
ci6n originada por el aumento de las resistencias vascu-
lares pulmonares y la consiguiente hipertensi6n arterial 
pulmonar, aumenta sin embargo el riesgo quirdrgico al in-
tentar la cirugta correctora. 
As! pues, la historia natural depende fundamentalmen-
te de la presencia o ausencia de la obstrucci6n al retor-
no venoso pulmonar y del tamafio de la CIA. 
La mayorta de los pacientes sin obstrucc16n cornienzan 
con disnea, infecciones respiratorias y manifestaciones 
de insuficiencia cardtaca en los primeros meses de !a vi-
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da. Su sintomatolog1a progresa rn~s rapidarnente en aque-
llos casas que existe un flujo pulmonar rnuy aurnentado con 
una pequefia comunicaci6n interauricular (14). Par el con 
trario, la esperanza de vida es mejor cuando existe un am 
plio defecto interauricular con resistencias pulmonares 
bajas. Escaso numero de pacientes de este ultimo tipo 
alcanzan la edad adulta pr~cticamente asintom~ticos ya 
que como regia general los s!ntomas aparecen rn!s tempran~ 
mente (14,101,102). Estos pacientes se comportan de man~ 
ra parecida a aquellos que tienen una gran CIA y solamen-
te una cianosis ligera o media suele ser rn~s cornun en los 
DVPAT que en el ostium secundum (102}. 
La supervivencia mayor la alcanza los enfermos de es-
te tipo y se han descrito casas que alcanzan Ius 20,30 y 
cerca de los 40 afios de edad {14,34,101,103-105). 
Nuestro caso de DVPAT del adulto ejernplifica como en 
excepcionales ocas.iones esta anomal1a puede llegar hasta 
la cuarta d~cada de la vida con ausencia de s1ntomas. El 
gran tamafio de la CIA y un flujo pulmonar balanceado con 
resistencias pulmonares bajas fueron los factores que in-
fluyeron favorablemente en la evoluci6n natural de este 
enfermo. 
La historia natural de los DVPAT con obstruccion al 
retorno venose es, por el contrario, muy diferente (14,35, 
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37,106}. En este tipo la historia naturales muy corta y 
los s!ntomas graves comienzan poco despu~s del nacimiento, 
en los prirneros d1as o semanas. Ya que el curse es fatal 
en las primeros sernanas el tratamiento quirGrgico es obli 
gado inmediatamente despu~s de hecho el diagn6stico. 
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6.2. FORMAS COMPLICADAS. 
En las llamadas formas complicadas junto al DVPAT exis 
ten otras malformaciones card!acas asociadas. Su inciden-
cia no es conocida aunque t1oss sefiala en su librc (6) que casi 
una tercera parte de los pacientes con DVPAT tienen otra 
cardiopat!a mayor asociada. Tambi~n se ha sefialado una rna 
yor incidencia de los DVPAT en los casos de cardiopatias 
cong~nitas con asplenia (107,108). 
Las anomal!as card!acas que pueden acompafiar al DVPAT 
son muy variadas (4,6): el cor biloculare, el ventriculo 
Onico, la transposici6n de grandes arterias, el tronco 
arterioso comOn, la atresia mitral, la hipoplasia del ar-
co a6rtico, la doble c~mara de salida del ventr1culo de-
recho y el drenaje an6malo de las venas sist~micas. En 
la mayor1a de estos cases la alteraci6n hemodin~mica cau-
sada por el OVPAT es insignificante y los cambios fisio-
patol6gicos son debidos fundamentalmente a los defectos 
card1acos asociadas. Sin emb~rgo, en algunos cases como 
en la atresia mitral el DVPAT puede ser vital para la su-
pervivencia del nifio ya que deriva el retorno venose pul-
monar de la auricula izquierda que est~ completamente obs 
truida. 
La asociaci6n de DVPAT y doble salida del ventr!culo 
derecho es muy rara y en la completa revisi6n de Burroughs 
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y E~wards en 1960 sobre DVPAT no se comunica ningfin caso 
(14). En los publicados posteriormente con esta asocia-
ci6n (108-114) s6lo se especifica el lugar de la conexi6n 
en tres trabajos: dos con drenaje a la vena cava superior 
derecha (108,112) y uno ala auricula derecha (111), sie~ 
do Quero y col (115) los primeros en publicar la asocia-
ci6n de DVPAT a la vena innominada con doble cAmara de sa 
lida del ventrtculo derecho. 
A pesar del papel secundario que en la fisiopatolog1a 
de algunos casos de formas complicadas puede tener el 
DVPAT, otras veces la asociaci6n de otras cardiopat1as 
con el DVPAT puede originar modificaciones hemodinAmicas 
lo suficientemente importantes como para cambiar la pre-
sentaci6n cl1nica habitual de cada cardiopatta asociada. 
Es, por ejemplo, bien conocido que la asociaci6n de 
es·tenosis pulmonar moderada a la doble salida del ventr1-
culo derecho o al ventr1culo finico confiere a estas anom~ 
' ltas una excelente tolerancia. AdemAs, esta situaci6n es 
especialmente importante por ser numerosos los cases con 
esta situac16n entre Ias series de pacientes vivos. 
Cuando el DVPAT se asocia con malformaciones en las 
que va incluida la estenosis pulmonar, la forma de prese~ 
taci6n de la cardiopat1a adquiere rasgos y caracter1sti-
cas no frecuentes ni habituales ya que incluso pueden pr~ 
221 
dominar los s!ntomas y signos cl!nicos debidos a la hipo-
xemia por disminunci6n del flujo pulmonar sobre los de ig 
suficiencia card!aca por aumento del flujo pulmonar como 
es la habitual en las formas aisladas de OVPAT. 
Cuando estas anornal!as card!acas se presentan aislad! 
mente plantean ya de manera individual importantes proble-
mas en cuanto a tratamiento m~dico y quirargico. Si se 
afiade otra anomalta como el DVPAT el pron6stico se agrava 
y se cornplican las indicaciones quirargicas, siendo tota! 
mente necesario un conocimiento complete de la anatorn!a y 
fisiopatologta para elegir el tratamiento m~s adecuado en 
cada caso. 
As! pues, la asociaci6n de DVPAT con otras cardiopa-
t1as puede causar serias incertidumbres a la hora de dis-
cutir la indicaci6n quirGrgica, correctora o paliativa. 
Ast ocurri6 en nuestros casos 1 y 2 donde se plantearon 
problemas dignos de ser destacados al establecer la indi-
. caci6n quirargica. 
Por lo que respecta a la cirug1a paliativa, el primer 
problema que se plantea es en qu~ situaciones est~ indica 
da. En esta cardiopat1a(DSVD + EP + DVPAT), la aorta y 
la pulmonar reciben la sangre de la auricula derecha, la 
que, a su vez, es el resultado de la mezcla de la sangre 
venosa procedente de las venas cavas y de la sangre arte-
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rial procedente de las venas pulmonares. As! pues, la 
mezcla de sangre en las cavidades derechas ser~ tanto m~s 
rica en ox1geno cuanto mayor sea el flujo pulmonar y por 
lo tanto, nayor proporci6n de sangre arterial en cavida-
des derechas y grandes arterias. Por el contrario, la 
sangre en la aorta que va a emplearse en la perfus16n ti-
sular ser! tanto mSs pobre en ox!geno cuanto m~s disminui 
do est~ el flujo pulmonar, ya que en estas condiciones la 
sangre auricular y ventricular derecha que despu~s llega-
r! a la aorta es una mezcla de sangre venosa y arterial, 
pero con menor proporci6n de esta filtirna. Es decir, el 
grado de hipoxernia en esta cardiopat!a es inversamente 
proporcional al flujo pulmonar. 
Este razonarniento es igualmente v~lido para todas las 
cardiopat!as cian6ticas con disrninuci6n del flujo pulrno-
nar. En ~stas, cuando se presentan aisladamente y la si-
tuaci6n de hipoxernia es suficientemente severa para per-
turbar la vida del portador y no es posible la realiza-
ci6n de una operaci6n correctora total, est! indicado el 
aumento del flujo pulmonar mediante la realizaci6n de un 
tipo u otro de fistula sist~micopulmonar destinada a au-
mentar el flujo pulmonar. Este tipo de f!stulas no plan-
tean problemas hemodin~micos importantes cuando se·sospe-
cha que el aumento del flujo pulmonar creado por una de es 
tas fistulas va a ser recibido adecuadamente por unas ca-
vidades auriculares y ventriculares y una uni6n auricula-
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ventricular preparadas para aceptar esa sobrecarga de vo-
lumen. 
Sin embargo, en nuestros dos cases que cursaban con 
hipoxem1a, las consecuencias originadas por la realiza-
ci6n de una fistula sisternico-pulmonar pod1an ser total-
mente diferentes ya que al existir un drenaje venoso pul-
monar an6malo total, el volumen sangu!neo "extra" creado 
por la fistula obligadamente tiene que ser recibido por 
las cavidades derechas, las cuales ya previamente est!n 
sometidas a una sobrecarga de volumen al tener que reci-
bir toda la sangre venosa sistemica (aumentada de volumen 
en estas circ~nstancias) y un flujo m§s o menos importan-
te de sangre venosa pulmonar. 
Estas consideraciones hay que tenerlas en cuenta, 
pues ignorarlas podr1a causar, despues de realizar una de 
dichas fistulas en estes enfermos, una insuficiencia car-
d!aca derecha postoper&oria irreversible por no poder so-
portar el ventr!culo derecho una sobrecarga "extra" de vo 
lumen. Estes mismos razonamientos fueron la base para no 
realizar una fistula sistemico-pulmonar en nuestros cases 
como se lleg6 a pensar en algGn memento durante su evolu-
ci6n debido a la evidente hipoxernia con que se manifesta 
ban cl1nica y gasometricamente. 
La evoluci6n de nuestro caso 1 confirm6 los razona-
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mientos expuestos anteriormente y el paciente, que cl1nica 
mente se manifestaba por hipoxemia e insuficiencia cardia-
ca, falleci6 cuatro meses despu~s de ser visto por prime-
ra vez con un cuadro de insuficiencia card1aca congestiva 
progresiva y refractaria al tratamiento m~dico, a pesar de 
no haberse practicado la fistula sist~mico-pulmonar. Esto 
confirma la idea de que en estos cases y a pesar de la hi-
poxemia, el volumen extra creado por una fistula sobrecar-
gar1a mAs aun las cavidades derechas, ya previamente some-
tidas a una sobrecarga de volumen al tener que recibir to-
da la sangre venosa debido al drenaje an6malo. Por lo tan 
to, dicho procedimiento no debe ser realizado en situaciones 
cl1nicas semejantes. 
Nuestro caso 2, despu~s de un afio y medic de observa-
ci6n se encuentra en una situaci6n cl1nica estacionaria 
con aceptable desarrollo pondo-estatural y aceptable tol~ 
rancia a los esfuerzos. Sospechamos que una situaci6n de 
equilibria hemodin~mico originado entre el flujo pulmonar 
aumentado por el DVPAT, por un lado, y la estensis pulmo-
nar, por otro, es el responsable de la situaci6n cltnica 
del paciente. 
Cuando la realizaci6n de una fistula sist~mico-pulmo­
nar olantea irnoortantes dudas y problemas, como en los c~ 
sos anteriores, la alternativa que se debe considerar es 
225 
la de una correcci6n total,para cuya operaci6n se debe ha-
ber conseguido previamente un diagn6stico lo m~s exacto 
posible de la malforrnaci6n tanto en su aspecto anat6mico 
como fisiopatol6gico. 
Ast coMo la cirug1a del ventriculo Gnico no es todav1a 
una rutina en los servicios de Cirug1a Card1aca Infantil, 
las medidas terap~uticas quirurgicas se han aplicado, en 
rnuchos cases con ~xito, en la cirug1a de la DSVD (116~121). 
Igualmente, tambi~n se han comunicado buenos resulta-
dos en la correcci6n del DVPAT. Sin embargo, no hay nada 
publicado hasta las reflexiones de Quero y col (115} que 
se ocupe del diagn6stico y de la indicaci6n quirurgica de 
este rara y grave asociaci6n: DVPAT y DSVD. 
La sistem~tica que se debe seguir con el fin de hacer 
una indicaci6n quirGrgica de correcci6n total en la aso-
ciaci6n de cardiopat!as tan complejas debe tratar de pre-
cisar fundamentalmente los siguientes datos: 1) estable-
cer el situs visceral y conexi6n de las venas cavas. 2) 
situaci6n del colector venose pulmonar comun con relac16n 
a la auricula izquierda para ver si es posible realizar 
una anastomosis entre ambas estructuras ya que, cuando no 
est~n muy pr6ximas, puede ser dificil o incluso t~cnica­
mente imposible. 3) grade de desarrollo de los tabiques 
interauricular e interventricular. 4) estado de las v§lvu 
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las auriculoventriculares para descartar que exista atre-
sia o hipoplasia de un~ de elias o que la vglvula auricu-
loventricular sea comun. 5) situaci6n de la comunicaci6n 
interventricular con respecto a las grandes arterias, tra 
tando de ver cual es la m!s cercana al defecto y, por lo 
tanto, con cual es m~s f~cil establecer su continuidad 
con el ventrtculo izquierdo. 6) estado de desarrollo de 
las cavidades auriculares, ventriculares y de las grandes 
arterias, que tienen que tener el tamafio adecuado para ha 
cer posible la correcci6n total. 
Siguiendo esta sistem§tica creemos que puede ser pos! 
ble la correcci6n total, en algunos casas, de cardiopa-
t1as complejas que antes se rechazaban para la cirug!a. 
No obstante, el an~lisis cuidadoso de todos los hallazgos 
ser~ el que decida, de una manera razonada, si el caso es 
o no susceptible de correcci6n quirurgica. 
As1 por ejernplo, en ninguno de nuestros tres casas se 
intent6 la cirug!a por diferentes razones, que la contra-
indicaba. En el caso 3 por ser una malformaci6n muy com-
pleja en la que formaba parte el ventr1culo unico cuyo 
tratamiento quirurgico definitive todavia no est~ resuel-
to. La evoluci6n despues de m~s de tres afios de observa-
ci6n es muy aceptable con un buen desarrollo pondo-estat~ 
ral. Seguramente, la protecci6n causada por la estenosis 
pulmonar es la responsable de la buena evoluci6n hasta el 
227 
memento. 
Igualmente, en los casos 1 y 2 se rechaz6 la cirug1a, 
a pesar de que el tratamiento quir6rgico se ha llevado a 
cabo con buenos resultados tanto en la DSVD como en el 
DVPAT. Cuidadosas observaciones apoyaron esta negativa. 
Por un !ado, fu~ imposible descartar con seguridad la pr~ 
sencia de una v~lvula auriculoventricular comnn que con-
traindicar!a la cirug!a y en estas cardiopat!as complejas 
en las que existe una discrepancia entre el situs visce-
ral y la posici6n card!aca son frecuentes las situaciones 
de isomerismo o asplenia, en las que, a su vez, es muy 
frecuente la existencia de v~lvula auriculoventricular co 
man. 
Por otra parte, la distancia entre el colector venoso 
pulmonar com6n y la auricula izquierda en el caso 1 hac1a 
irnposible el tratamiento quir6rgico. Igualrnente, el caso 
2 se rechaz6 totalrnente para la cirug1a por tratarse de 
una situaci6n rnuy primitiva del desarrollo embrionario 
del coraz6n -como si se hubiera detenido en la fase de tu 
bo recto- en la que quedaron los ventr!culos en posicio-
nes totalmente inusuales,en doble piso, con un ventr!culo 
izquierdo en situaci6n inferior y un ventr!culo derecho 
en situaci6n superior, adem~s de un tabique interventric~ 
lar de situaci6n anorrnalmente horizontal y una comunica-
ci6n interventricular sin relaci6n con ning6n case. 
7. CONCLUSIONES. 
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7 • CONCLUS !ONES • 
1. La incidencia de DVPAT, en nuestro medio, ha sido calcu-
lada en el 2,45% de todas las cardiopat!as cong~nitas que 
precisan m~todos de diagn6stico y tratamiento especializado 
en un servicio.de Cardiolog1a Infantil. 
2. Sin tratamiento fallecen antes del primer afio entre el 
80-90~ de los casos. Esta elevada mortalidad durante los 
primeros meses de la vida obliga a un diagn6stico y trata-
miento correcto lo m~s temprano posible. 
3. La divisi6n entre formas aisladas de OVPAT y formas com-
plicadas, es decir asociadas con otras anomal1as card1acas, 
es obligadamente necesaria ya que el cuadro cl!nico, la hi~ 
toria natural, la anato~fisiopatolog!a, el pron6stico y 
tratamiento son totalmente diferentes. En las formas com-· 
plicadas de OVPAT la evoluci6n depende, fundamentalmente, 
de las malformaciones card!acas asociadas. 
4. En las formas aisladas, podemos claramente separar dos 
tipos de DVPAT desde el punto de vista fisiopatol6gico y 
pron6stico: los DVPAT infradiafragm~ticos que se comportan 
siempre como obstructivos y los OVPAT supradiafragm~ticos 
que pueden presentar o no dbstruccu6n al retorno venoso pul-
monar. 
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5. Un coraz6n pequefio a la palpaci6n, ausencia de soplos, 
predominio de la congesti6n sobre la pl~tora y signos de i~ 
suficiencia card1aca congestiva m~s precoz apoyan.el diag-
n6stico de DVPAT infradiafragmatico. En nuestra experien-
cia, la cianosis rn!nima o su ausencia no descarta el diag-
n6stico de DVPAT. 
6. El electrocardiograma ayuda al diagn6stico pero no a la 
diferenciaci6n entre estes dos tipos. Los hallazgos elec-
trocardiogr!ficos comunes son los signos de crecimiento de 
~as cavidades derechas y la ausencia de fuerzas electromo-
trices del ventr!culo izquierdo. 
7. La reciente incorporaci6n de la ecocardiograf!a ha su-
puesto una valiosa colahoraci6n para el diagn6stico. Ade-
m's de los signos ecocardiogr!ficos de sobrecarga de volu-
men de las cavidaded derechas, en la mayor1a de los cases 
es posible registrar un espacio libre de ecos situado por 
detr!s de la auricula izquierda que corresponde al colec-
tor venose comGn. 
8. El cateterismo card1aco es obligado para llegar al diag 
n6stico correcto. 
9. Cuando existe obstrucci6n al retorno venose pulmonar, 
la presi6n arterial pulmonar es igual o mayor que la sist! 
mica. Este es el hallazgo habitual en los DVPAT infradia-
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fragm~ticos y en la mayoria de los supradiafragmaticos con 
obstrucci6n. Cuando ~sta no existe, la presi6n arterial 
pulmonar varia de acuerdo con el aumento de las resisten-
cias vasculares pulmonares y puede estar.solo ligeramente 
elevada o puede igualar a la sist~mica. 
10. Una presi6n telediast61ica elevada en el ventr1culo de-
recho es frecuente encontrar en el DVP.AT debido a la insufi 
ciencia cardiaca y la consiguiente insuficiencia ventricu-
lar derecha. 
11. No ha sido descrito hasta ahora el hallazgo de una pre-
si6n final o telediast6lica del ventr!culo izquierdo eleva-
da como hernos encontrado en ocho de nuestros cases. 
12. La angiografia selectiva en el tronco pulmonar o en ca-
da rama permite llegar al diagn6stico en todos los cases. 
13. El angio selectiva en la auricula izquierda es necesa-
ria ya que ayuda a conocer el tamano de las cavidadcs iz-
quierdas, importante con vistas al pron6stico quirurgico y 
para descartar otras posibles lesiones cardiacas asociadas. 
14. Nuestroshallazgos anat6micos confirman que las cavida-
des derechas est!n dilatadas e hipertrofiadas. En esta car 
diopatia tanto el flujo venose pulmonar como el sist~mico 
drenan en la auricula derecha, origin~ndose as! una sobre-
232 
carga de volumen con la consiguiente dilataci6n de la cavi-
dad auricular, del anillo tricusp1deo, de la c§mara de en-
trada y de salida del ventr!culo derecho y de la arteria 
pulmonar. Todas las medidas de estas estructuras son mayo-
res que las de corazones normales de nifios sin cardiopat1a 
de edades similares, siendo la diferencia estad1sticamente 
significativa. 
15. No son tan f!ciles de analizar y explicar nuestros ha-
llazgos y medidas de las cavidades izquierdas. 
16. En los DVPAT podemos encontrar casos con el ventr1culo 
izquierdo de tamafio normal y otros con cavidades ventricu-
lar pequefia o reducida. Hasta ahora se hab!a pensado que 
la cavidad ventricular izquierda s~empre era pequefia en 
esta cardiopat!a y se hab1a especulado sobre la importancia 
que podr1a tener en la evoiuc16n de esta cardiopat!a un ven-
tr1culo izquierdo pequefio o reducido de tamafio 
17. En conjunto, no existe diferencia estad!sticamente sign! 
ficativa entre el grosor de la pared ventricular izquierda, 
la cAmara de entrada y salida del ventr!culo izquierdo y la 
circunferencia del anillo mitral de los casos de DVPAT y 
los corazones normales de edades similares. 
18. Las medidas mayores de estas estructuras, sin~, las 
encontramos en los cases con comunicaci6n interauricularmayor 
y por el contrario, los cases con cavidad ventricular nenor eran los que 
233 
ten1an una CCIUlDlicaci6n interauricular peguefia o un foramen oval. 
19. En nuestra experiencia el tamafio del defecto septal in-
terauricular condiciona el desarrollo y tamafio del ventr1-
culo izquierdo. Es decir, los casos con comunicaci6n inter 
auricular amplia son los que tendr1an cavidades izquierdas 
normales o bien desarrolladas mientras que aquellos con fo-
ramen oval o comunicaci6n interauricular restrictiva ser1an 
en los que se podr!an encontrar unas cavidades izquierdas 
menores y reducidas de tamafio. 
20. Para nosotros, los hallazgos y razonamientos anterio-
res justificar1an la pr~ctica de una atrioseptostom1a con 
cateter-bal6n de Rashkind. 
21. Con el estudio histol6gico de las piezas con DVPAT, no 
realizado hasta ahora, demostramos que en estos casas no 
existe desorganizaci6n intrafascicular de fibras miocArdi-
cas ni fibrosis intra e interfascicular que sugiera la prese!! 
cia de una miocardiopat1a acompafiante. Se descarta as1 la 
hip6tesis mantenida por muchos autores hasta ahorade que un 
factor miocardiop§tico podia ser el responsable de la mala 
evoluci6n o de los males resultados quirurgicos a pesar de 
estar bien corregidos. 
22. Basados en el estudio histom~trico, hemos encontrado 
por primera vez evidencia de hipertrofia de las fibras car-
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d!acas del ventr!culo izquierdo de algunos casos. 
23. Ante la ausencia de hallazgos histol6gicos que sugieran 
la presencia de una miocardiopat!a acompafiante, postulamos 
que la hipertrofia del ventr1culo izquierdo presente en al-
gunos casos puede estar condicionada por otros factores no 
bien conocidos: ambientales, hip6xicos, alteraciones gen~t! 
cas o bioqu!~icas, etc. 
24. Creemos que esta hipertrofia de la pared del ventr!culo 
izquierdo encontrada en algunos casos unida a una mala dis-
tensibilidad del rnismo puede explicar los hallazgos hemodi-
n~micos de elevaciones importantes de la presi6n teledias-
t6lica del ventr!culo izquierdo, as! como tambi~n la mala 
evoluci6n o pobres resultados quir~rgicos. 
25. As1 como hay variaciones en el tamafio del ventr!culo i! 
quierdo, la auricula izquierda siempre es pequefia y pr~cti­
camente queda reducida a la orejuela. 
26. Creemos que el tamafio de la auricula izquierda puede t~ 
ner implicaciones quirargicas ya que obliga a realizar una 
anastomosis con el tronco venoso pulmonar que sea lo sufi-
ciente amplia para no crear una estenosis a ese nivel. 
27. La mortalidad quirfirgica de esta cardiopat!a es del 44, 
44t, similar a la de la mayor!a de los grupos quirfirgicos. 
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28. Para nosotros, la mortalidad quirargica esta relaciona-
da con: 
a) La edad: la mortalidad quirGrgica por debajo de los 
seis meses es 4 veces mayor que por encima de esa 
edad. 
b) Tamafio del ventrtculo izquierdo: de ocho que falle-
cieron, cinco ten1an un ventr1culo izquierdo pequefio 
y de diez que sobrevivieron, en nueve el ventr1culo 
izquierdo era normal. 
c) Hipertensi6n pulmonar: presente en cinco de los ocho 
cases que fallecieron. 
d) Obstrucc16n al retorno venose. 
e) .Mala distensibilidad rnioc~rdica por factores descono 
' 
cidos? 
29. La evoluci6n natural de nuestros cases que no fueron 
operados demuestra que la rnayor!a (81,81%} fallecen a corte 
plaza per cornplicaciones inherentes a la propia cardiopat1a: 
insuficiencia card!aca refractaria al tratamiento m~dico 
y/o infecciones respiratorias de repetici6n. 
30. La historia natural de estes pacientes depende fundamen 
talmente de la pres~ncia o ausencia de obstrucci6n al retor 
no venose y del tamafio de la comunicacion interauricular. 
31. La historia natural de los DVPAT cort obstrucci6n es muy 
corta y el curse es fatal en los primeros d1as o semanas. 
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Per el contrario, la esperanza de vida es mayor cuando no 
hay obstrucci6n y existe un amplio defecto interauricular 
con resistencias pulmonares baias. Un n6mero escaso de 
estes pacientes son los que pueden alcanzar la edad adulta, 
incluso pr~cticamente asintom~ticos. 
32. Dada la alta mortalidad quir6rgica durante los prime-
res meses de la vida, la atrioseptostom{a de Rashkind con 
cateter-bal6n debe intentarse como procedimiento paliativo 
o de primer estad{o al final del cateterisrno en todos los 
cases de DVPAT por debajo de los seis meses y que no tienen 
obstrucci6n al retorno venoso pulmonar. 
33. Si la atrioseptostom{a es eficaz, la correcci6n quir6r-
gica total puede ser retrasada. 
34. Si la respuesta a la atrioseptostom{a es ineficaz, la 
cirug{a r~pida es obligada. 
35. La obstrucci6n al retorno venose pulmonar y la hiperte~ 
si6n pulmonar no permiten un tratamiento quirGrgico en dos 
estad{os y en estes casos la correcci6n quir6rgica deber§ 




El drenaje venose pulmonar an6rnalo total (DVPAT) es 
un defecto del desarrollo embrionario caracterizado por 
la ausencia de comunicaci6n entre las venas pulmonares y 
la auricula izquierda. En esta anomalta las venas pulm~ 
nares est~n conectadas con la auricula derecha, bien de 
manera dir~cta o indirectamente a trav~s de la persiste~ 
cia de alguno de los sistemas venosos embrionarios. 
En esta anomalta la presencia de una comunicaci6n i~ 
terauricular es obligada para poder sobrevivir con objeto 
de que la sangre penetre en las cavidades izquierdas y 
pueda ser bombeada a la circulaci6n sist~mica. 
·Cuando el retorno venoso pulmonar an6malo total es 
la 6nica anomal!a presente se le conoce con el nombre de 
forma AISLADA de DVPAT·. Cuando existen otras malforma-
ciones asociadas se le llama fonna COMPLICADA de DVPAT. 
La divis16n entre formas aisladas y complicadas es 
obligada ya que el cuadro cltnico, la evoluci6n, el pro-
n6stico, manejo y tratamiento es totalmente diferente y 
en las formas complicadas depende, fundamentalmente, de 
las malformaciones card!acas asociadas. 
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El DVPAT representa, aproximadamente, el 1-2% de las 
cardiopat1as cong~nitas. 
La historia natural de esta cardiopat1a ha demostra-
do que sin tratamiento fallecen m~s del 80% durante el 
primer afio de la vida y son menos de un 10% los que pue-
den alcanzar la edad adulta. 
En la ac~ualidad, debido a los avances de la cirug!a 
card1aca infantil ha mejorado notablemente el curso des-
favorable de los pacientes con cardiopat1as cong~nitas y 
el DVPAT ocupa un lugar preferente en la lista de indic~ 
ciones quirurgicas durante los prirneros meses de la vida. 
Es obvio, por lo tanto, que un diagn6stico precoz y 
correcto debe realizarse lo antes posible. 
Nosotros hemos pretendido hacer un estudio cl1nico 
complete, incluyendo los hallazgos electrocardiogr!ficos, 
radiol6gicos, hemodin!micos, angiocardiogr~ficos y qui-
rurgicos de nuestro material que por su elevada casuist! 
ca permitiera sacar conclusiones sobre el cuadro cl!nico, 
la evoluci6n, pron6stico e historia natural de esta car-
diopat!a. 
Hemos intentado conocer los factores anat6micos y fi 
siopatol6gicos que pueden influir negativamente en la 
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evoluci6n y ensombrecer el pron6stico y de esta manera, 
reconstruir la historia natural de esta cardiopat!a que 
permita sentar la indicaci6n quirurgica en el ~to mAs 
oportuno. 
Hemos heche un estudio anatomomorfol6gico y micros-
c6pico de nuestro materiel de necropsia fundamentalmente 
para conocer el tamafio de las cavidades izquierdas ya 
que, cuando son pequefias, pueden influir tanto en la ev£ 
luci6n de los cases no operados como en los resultados 
quirurgicos. Tambi~n hemos pretendido saber si el tama-
fio de la comunicaci6n interauricular puede influir en el 
desarrollo de las cavidades izquierdas lo que justifica-
r!a la pr~ctica de una atrioseptostom!a de .. Rashkind al 
final del estudio hemodin~mico. 
Las medidas de nuestros hallazgos anat6micos las he-
mas comparado estad!sticamente con las de corazones nor-
males sin cardiopat!a de edades SLmilares. 
Hemos revisado 32 cases de DVPAT que se presentaron 
durante los primeros afios de la vida y un caso de DVPAT 
en un adulto de 38 afios que nos ha servido para comple-
tar la historia natural de esta cardiopat!a. De todos 
ellos, 18 eran varones y 14 fueron hernbras con edades en 
tre 14 d!as y los 3 afios y edad media de 8,5 ~eses. 
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En los 32 casas, exist!an tres formas complicadas de 
OVPAT, es decir asociadas con otras cardiopat!as: dos te 
n!an una doble salida del ventr!culo derecho con cornuni-
caci6n interventricular y estenosis pulmonar y el terce-
ro, un ventr!culo dnico con estenosis pulmonar. En estas 
formas complicadas, el pron6stico y la evoluci6n depen-
den fundamentalrnente de las malformaciones card!acas aso 
ciadas. 
De los 29 casos con formas aisladas de DVPAT, 16 fu~ 
ron varones y 13.hembras con edad media de 7,2 meses. 
La clasificaci6n segdn el lugar de la desembocadura 
en las formas aisladas fu~ la siguiente: a) supracard!a-
cos en 15 cases (14 a la vena innominada y 1 a la vena 
cava superior derecha) b) card!acos en 11 casos (8 al s~ 
no coronario y 3 a la auricula derecha) c) infracard!a-
cos en 2 casos y d) mixtos en 1 caso. 
Desde el punto de vista cl!nico y fisiopatol6gico, 
la evoluci6n y pron6stico de las formas aisladas de 
DVPAT depende de la presencia o ausencia de obstrucci6n 
al retorno venoso pulrnonar. Los OVPAT infradiafragm~ti­
cos se cornportan siempre como obstructivos, mientras que 
en s6lo dos de los supradiafragm~ticos exist!a sospecha 
de obstrucci6n al retorno venoso pulmonar. 
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Cltnicamente, un coraz6n pequefio a la palpaci6n, au-
sencia de soplos, predominio de la congesti6n sobre la 
pl€tora y signos de insuficiencia card!aca m!s precoz 
apoyan el diagn6stico de DVPAT infradiafragmAtico. Tan-
to en €ste como en el supradiafragm!tico la cianosis pu~ 
de ser minima e incluso ausente. 
La Qnica imagen radiol6gica t!pica la presentaron 
los DVPAT a la innominada con la forma caracter!stica en 
"ocho" o "mufieco de nieve". 
El electrocardiograma mostr6 signos de crecimiento 
de las cavidades derechas y ausencia de fuerzas electro-
matrices del ventrtculo izquierdo,pero no sirvi6 para d! 
ferenciar los tipos supradiafragm~ticos de los infradia-
fragm!ticos. 
Los hallazgos ecocardiogr~ficos suponen una valiosa 
ayuda par~ el diagn6stico y en nuestros casos estudiados 
con ultrasonido se pudo registrar un espacio libre de 
ecos situado por detr!s de la auricula izquierda que co-
rresponde al colector venoso coman. 
El estudio hemodin!mico y la angiocardiograf!a resu! 
taron el m€todo m~s seguro para llegar al diagn6stico C£ 
rrecto. Un salto oxim€trico significative que indicaba 
la presencia de un cortocircuito izquierda-derecha se en 
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contr6 en los 29 cases de DVPAT y se localiz6 a diferen-
tes niveles segan el lugar de la conexi6n an6mala. 
A veces el trayecto del cateter puede ser lo sufi-
cientemente t!pico para ser ya diagn6stico por s! mismo, 
como ocurre en el DVPAT a la vena innominada. 
La angiocardiograf!a selectiva en el tronco pulmonar 
o en cada rama permiti6 confirmar o hacer el diagn6stico 
en todos nuestros casas. El diagn6stico del tipo de dr! 
naje se bas6 en la observaci6n de la terminaci6n de las 
venas pulmonares durante la fase de recirculaci6n, for-
m~ndose las im~genes angiocardiogr~ficas t!picas segan 
el nivel o lugar de la desembocadura. 
Nuestros hallazgos anat6micos confirmaron que las ca 
vidades derechas est~n dilatadas e hipertrofiadas y las 
diferentes medidas realizadas en estas cavidades demues-
tran que son mayores que las de corazones normales de ni 
nos sin cardiopat!a de edades similares, siendo la dife-
rencia estad!sticamente significativa. 
Hasta ahara siempre se hab!a afirmado que el ventr!-
culo izquierdo era pequeno en esta cardiopat!a. Sin em-
bargo, hemos encontrado casas con cavidad ventricular 
izquierda pequena o reducida de tamafio, perc en otros el 
ventr!culo izquierdo era de tamafio normal. En conjunto, 
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no existe una diferencia estad1sticamente significativa 
cuando se compara el tamafio del ventr1culo izquierdo de 
los casos de DVPAT con los corazones normales sin cardi£ 
pat1a de edades similares. Sin embargo, las cavidades 
ventriculares izquierdas mayores las encontrarnos en los 
casos con comunicaci6n interauricular mayor y por lo con 
trario, los casos con cavidad ventricular menor eran los 
que ten!an una comunicaci6n interauricular pequefia o un 
foramen oval. 
Para nosotros, por lo tanto, el tamafio del defecto 
septal interauricular condiciona el desarrollo y tamafio 
del ventr!culo izquierdo, lo que justificar!a la pr~cti­
ca de una atrioseptostom!a de Rashkind durante el estu-
dio hemodin~rnico. 
Con el estudio histol6gico se demuestra que en estos 
casos no existe desorganizaci6n intrafascicular de fi-
bras mioc~rdicas ni fibl:osis intra e interfascicular que 
pudieran sugerir la presencia de una miocardiopat!a acorn 
pafiante. 
Con el estudio histom~trico de las muestras de nues-
tras piezas hemos podido demostrar por primera vez que 
en algunos casos de DVPAT las paredes del ventr!culo iz-
quierdo pueden estar hipertrofiadas. Postulamos que, 
quiz~s, factores no conocidos ambientales, hip6xicos, 
• 
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alteraciones gen~ticas o bioqu!micas durante el desarro-
llo embrionario pueden ser los responsables de esta hi-
pertrofia que pudiera ser la causa de la mala .evoluci6n 
o de los malos resultados quirGrgicos en algunos casos a 
pesar de estar bien corregidos. 
La alta mortalidad quirGrgica de esta cardiopat!a 
(44,44% en nuestra serie), para nosotros esta relaciona-
da fundamentalmente con la edad, con el tamafio del ven-
tr!culo izquierdo, con la presencia de obstrucci6n al re 
torno venoso pulmonar y de hipertensi6n arterial pulmo-
nar. Una mala distensibilidad del ventr!culo izquierdo 
por factores desconocidos quiz~s tambi~n puede influir 
en los pobres resultados de algunos cases. 
La historia natural de esta cardiopat1a depende fun-
damentalmente de la presencia o ausencia de obstrucci6n 
al retorno venose pulmonar y del tamafio de la comunica-
ci6n interauricular. 
Debido a la alta mortalidad quirGrgica durante los 
primeros meses de la vida, la atrioseptostom!a de Rash-
kind con cateter-bal6n debe intentarse como un procedi-
miento paliativo o de primer estad!o al final del cate-
terismo en todos los casos de DVPAT por debajo de los 
seis meses de edad y que no tienen obstrucci6n al retor 
no venose pulmonar. Si la atrioseptostom!a es eficaz, 
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la correcci6n quirargica total puede retrasarse: pero 
cuando es ineficaz la.indicaci6n quir6rgica r~pida es 
obligada. 
La presencia de obstrucci6n al retorno venose pulrno-
nar y de hipertensi6n arterial pulmonar no permiten un 
tratamiento en dos estadios y en estes cases la correc-
ci6n quir6rgica deber~ indicarse inmediatamente despu~s 
de hacerse el diagn6stico. 
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